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4 症例の Cr e utzfeldt-Jakob病 (C-J病)の 臨床病 理学的観察お よ び各症例の 祝床 に つ い て 計量 的観
察を行 っ た. その 結果, 強い 神経細胞脱落と 星状 ダ リア の 肥大増生は , 祝床の 連合核と皮質中継核に み ら
れ , 中心核を除く髄坂内核や正 中線核で は神経細胞脱落は ほ と ん どみ られ な か っ た が線雄性グ リ オ ー シ ス
が 著し か っ た . 中心核に は2症例 で神経 細胞脱落 と星 状ダ リ アの 肥大増生 が み ら れ た. N . do rs alis a nte rio r
に は小 脳病変と関連 す る 二 次変性 の 所見が み られ た. 特殊 感覚中継核や視床網様核に は病変は み ら れ な
か っ た
.
こ れ らの 視床病変の 分布 は系統発生学的に 新 しい 核 ほ ど頻度が高く, 病変の 性状は 大脳皮質病変
に 類似 して い た. こ の こ と は , C･J病 に お け る視床病変が 一 次性 の 過程で あ る こと を推論せ しめ る. 視床病
変 に対応す る臨床症状 に つ い て は, 脳の 他 の 部位の 病変が強い た め に 解析困難 で あ っ た が, 本邦例の 41症
例の C･J 病の報告 を, 視床病変の有無 で 2 群(31 症例 は視床病変を有 し 10症例は視床病変 を有 しな い)に
分 け, 臨床症状 と病理所見 を比較 し て み た と こ ろ, 視床病変を有し な い 症例に は脳幹病変が な く , 本論文
の 症例群の よ う な視床病変の あ る症例で は 精神症状が よ り多彩 で , 神経学的徴候 で 初発す るも の が 多か っ
た
.
な お, C･J 病に 特徴的な周期性同期性放電 (pe riodic syn chro n o u sdis cha rge) の 成因 に つ い て, 本
論文の 症例群の 視床病変の特徴, す な わ ち連合核や皮質中継核の 病変に よ り視床非特殊核が生 理 的刺激遮
断の状態に 陥っ た た めの解放現象に そ の 一 因が 求めら れ る も の と推測 した.
Key w o rds Cre utzfeldt-Jakob dise a se, Ne u r opatholog y, Thalam u
Qu a ntitativ e a n alysis.
初 老期痴呆 と して 知 ら れ る 疾患 の 中 で, Cr e utz･
feldt･Jakob病 (以下C･J 病と略す)は, 急速 に 進行す
る痴呆, 意識障害, 錐体路 ･ 錐体外路症状な どの 多彩
な神経精神症状で 特徴づ け られ る疾患 であ る. 1920年
の Cr e utzfeldtl),1921年の Jakob2)の報告以来, 多数の
剖検例や臨床例の 報告が なさ れ , Ne vin ら3)の 提唱 し
た東 急性海綿状脳症 (s uba c ute spo ngifor m en c epha-
lopathy) との 同 一 性の 議論 な どの 歴 史的変遷 を経 て ,
今日 Gibbs & Gajdu sek4)や 立石 ら5)の 動物 へ の tr a n s･
missio nの 実験成功以来, Ku ru病や羊 の Scr apie 病と
同 じく, 非通常型ウ イ ル ス に よ る伝達性海綿状脳症 に
属す る疾患と し て位置づ け られ て い る.
C-J病 の 臨床病理学的研究は,Siedle r& Mala m ud6)
を は じめ と して , Va nRo ss u m7), K irs ch ba u m
8)
, M ay
ら9)に よ り 多 数の 剖検例の 報告 や文献的考察 が な さ
れ , 神経病理 学的な病変の 構成 や分 布と 臨床症状との
詳細な検討 が なさ れ て き た. C-J 病の 多彩な 臨床症状
の 中で , 痴呆 , ミ オ ク ロ ー ヌ ス お よ び脳 波上 の 周 期性
同期性放電 (periodic syn chr o n o u sdis cha rge, P S D
と略す) は 臨床症状の 3主徴と し て知 られ , と りわけ
PS D は, Jo n esら1 0)の 報 告以 来 C-J 病の 主 要な臨床診
断の 基準と な っ てい る .
神経病理 学的に は主 と し て中枢神経組織の 灰白質を
侵し大脳皮質, 基底核, 脳幹, 小 脳, 脊髄な どに 広汎
な び ま ん性の 病変を有す る が, 皮質下灰白質の 中で は線
条体 と祝床が傾病性が高い . し か しな が ら, C-J病 の視
床病変 に つ い ては, M a rtinll)1 2), 小 田 ら1 3)の 研究があ
るだ け で, その 系統的 な研究は極 めて 乏 し い . 本論文
で は , こ の 視床病変に 焦点 を合 わせ て検 索し, 視床を
通 して C-J 病の 騎床病理学的特徴 を明 らか に しよ うと
Neu r opathologic al Study of the T hala m u sin Cre utzfeldt-Jakob Dise a se. Katsuji
Kobayashi, Departm e nt of Ne ur op岳ychiatry(Dire ctor, Pr of. N . Ya m agu chi), School of
M edicine
,
Kan az a wa Univ ersity.
Cr e utzfeldt-Jakob 病 の 祝床の 神嘩病理学的研究
試み た. ま た視床の 病変分布を視床を原発病巣と する
進行性視床性痴呆 と で 比 較し, C･J 病の 祝床病変の 分
布び~)系統性に つ い て も検討し た.
対 象 と 方 法
対象と な っ た剖検脳 は主 と し て金 沢大 学医学部付属
病院神経科精神科 に お い て 臨床症状 が観察さ れ た 4 症
例で ある . 神経病理学的検索は, 1)前頭葉, 後頭葉,
小脳, 中脳, 橋, 延髄, 脊髄な どの 1部 を celoidin 包
理し, he m ato xylin･ eO Sin ( H-E)染色, C r eSylviolet
( Nissl)染 色, Cr eSylvi()1et-1u x olfa stblu e(K ltiv er･
Bar rer a) 染 色, Bodia n染 色, HoIz e r･ 佐 伯 染 色,
Wo elcke 染 色 P A S染色を施し た. また 凍結切片も作
製し, Cajal染色, Suda nIII染色な ども施行 した. 2 )
祝床を含む大脳半球 に つ い て は, 20/` の 連続切片 を作
り, 50枚毎, つ ま り1 m Ⅲ1毎 に 前記 の 各染色標本 を作
製して , 以 下の よ う に 検索した
. 視床の 神経細胞数は
Kltiv er-Ba rr er a染色標本 を用 い て , 左半球 を定量的に
計測した. す な わ ち, 1 つ の 視床核 に つ い て, 5枚 の
標本で それ ぞれ 5視野 ( 1視野 は 0.012m m3) 計25視
野を無作為 に 選び 出し, 核小 体の 明 瞭な神経細胞 の 個
数を計測 し, 1視野あ た り の 平均紳胞数 を求 め, 神経
細胞脱落 の 程度 を判定 し た. 対 照 と し た 剖検脳 は
Table l に示 す よ う に , 年令が C-J 病症例群と 一 致
し, 中枢神経系に 病変が な い 身体疾患で 死 亡 した 3症
例で , 前述 した方法と同様 に連続切片を作製 し神経細
胞数を計測 し対照 と した
.
以 下, 脱落程度 に つ い て は,
高度と は 2/3以上 , 中等度と は 2/3～ 1/3, 軽度と は1/
′
3
以 下の 神経細胞 脱 落 と 定 義す る. こ の 細胞計測法 は
中野 ら1弟 に よ る 方法と 同 じもの で ある
. 本論文で は, 視
床諸核 の 命名 は De w t山1 5)に よ る 国 際分類 を 用 い
(Table 2 ), ま た そ4･い こよる 略称 を用 い た. こ れ らの
うち, N . a nterio r, N . do r salispo ste rio r, N . v e ntr alis
allterio r, は特殊な 皮質下灰白質よ り線維 を う け大脳
皮質に 投射 す る 皮質中継核 と し て 分 類 し た. N .
medialis, N . pulvina r, N . do rs alis supe rficialis, N .
do rs alis po ste rio r, は脳幹な どか ら の 上 行路 をう けず
間脳か らの 線維 をう け大脳皮質 に 投射 する 連合核 とし
て分類 した. また N. v e ntralis posterio rは特殊感覚
Table l. Thr e e n()r malc( )nt,r()lc a se s
Cas e Se x Age rうrain Weight
C
Contr oll F 67yr 125Og Lu ng c aIIC e r
Co ntro1 2 M 58yr 1400g Le ulくe mia
Co ntr o1 3 M 56yr 1 560g Lu ngfibr o si
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中継核と し て, N･ intr ala m e11a ris, N , C entr alis, N .
1imita n s･ N ･ r e u nie ns･ N･ Pa ra m edia n u s, N. pa r a-
te nialis, N ･ retic ula ris prin cipalis は非 椰剰乳 N.
genic ulatu s m edialis, N ･ ge nic ulatuslater alis, は
m etathala m u sに 区分し た. た だ し本論文中で は項目




Ⅰ ･ 臨床経過 なら び に神経病 理 学的所見 (視床を除
く)
症例1 : Y. 軋 62歳女性
(本症例の 臨床病歴 お よ び剖検所見はす で に 大塚 ら16)
に よ り詳細に 報告さ れ て い るの で 本論文では略記す る
に と どめる.)
家族歴 に 特記す べ き こ と はな く, 既 往歴 で は 47歳時
に 子宮筋腰 に て手術をう け て い る .
現 病歴 (Fig.1- A): 昭和 39年 (62歳時) 2月上旬
よ り視力障害で発症 し, その 後嘔 吐 食欲不振や自発
語の 減退, 錯視な どが 出現 し, 2月末 に は 上 下肢 が硬
ば り, 体動が 困難 とな り, 3月上 旬に古ま足を曲げ よう
と しな くな っ た
. 発語も 一 層少な く な り尿失禁も出現
したため にK病院に入院した
. 190/110m mHgの 高血圧 が
あり, 上 下肢 の 強 い 抵抗症と高度の 意識混濁が み られ ,
病的反 射も上 下肢 に 出現 した. 全身状態の 悪化 に伴 い
金 沢大学医学部付属病院神経科精神科に 転院した.
入院時所見 : 痛覚刺激に も応 じない 強い 意識混濁 が
あ り, 除皮質姿位をと り, 四肢腱反射 は冗進 し, 右側
下肢 に病的反 射が み られ た. ま た四肢 に は ミ オ ク ロ ー
ヌ ス が み ら れ 時に 間代性 けい れ ん も出現 し, その 後
高熱が続 き全身衰弱も進 み 死亡 した. 全経過5 ヵ 月.
脳皮上 は高振巾の 3相性な い し多相性の 鋭波が全誘
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導に 同期性に 出現する P S Dを認 めた.




ホル マ リ ン 固定後の脳重は 875g で 著 し く小 さい .
大脳は全体に 高度に 萎縮し, 大脳 脚, 延髄も小 さい .
小脳 で は左右対称性 に 高度 の 萎縮が あ る. 割面上 は大
脳皮質は非薄化し皮質髄質境界 も不鮮明で あ る . 皮質
の 萎縮は割面上 は後頭葉に 最も著明である. 皮質下 灰
白質 は全体 に 萎縮 して い る が 輪郭 ･形態は正 常で あ る.
小脳 で は皮質が詐薄化 し皮質髄質境界も不鮮明で髄質
が灰白色を呈 して い る.
顕微鏡学的所見
大脳皮質は罪薄とな り, 全層 に わ たる 神経細胞脱落
と海綿状態, 星 状ダ リア の 肥大増生が み られ(Fig, 2),
こ の皮質の変化は後頭葉に 最 も強く , つ い で頭頂葉,
側頭葉, 前頭葉の順 に 軽く な っ てい る . 神経細胞の 変
化 は, 核融解や核洩染, 胞体の 萎縮と い っ た 非特異的
な変化が主で, 神経細胞の脱落 は後頭葉 に 最も 強い .
ま た第3側頭回, 第1前頭回な どで は 皮質中層に 斑 状
の神経細胞脱落がある. その他 の皮質の部位 で は神経
細胞の 脱落 は比較的軽微で細胞構築 も大き な乱れ は な
い
. また 円形 ～ 類円形の 大小不同の 10～ 20/J の 空胞が
み られ 房状 に 集合 し基質の 粗大 な 空 隙 を形成 し て い
る
.
この海綿状態も後頭葉 に 最も 強い . 神経膠細胞は
増殖性変化 を示 し, 皮質3層と 5層に か けて星 状グリ
アが増殖 し, HoIz er染色で は肥大 した星 状グ リ アが こ
の部位 に み られ , 皮質下白質 に は線推性 グリ オ ー シ ス
がみ られ る . H- E染色で は, エ オ ジ ン好性の 胞体 をも
つ 肥大した 星状 ダリ アが 皮質下白質を中心 に 多数み ら
れ, Cajal染色 の 所見 も同様 で ある. 皮質表層で は微小
血管の増生が あ り, 大脳白質に は著変は な い .
Fig. 2. Nu m ero u shypertr ophic astrocye s(▼†) a nd
m arked o utf allof n e rv e c ells inc ase l;In s ula r
c orte x. H ･E stain , ×200.
線条体で は, 尾状核 に 線維性 グリ オ ー シ ス が あ り,
被殻 の 小神経細胞 は強く脱落 し血管外腔の 拡大が あ
る. 海綿状態 は み られ な い . 被穀に も星 状グ リ アの 増
殖や 線推性グ リ オ ー シ ス が 著明で あ る. 淡蒼球で は神
経細胞 は長く保 たれ て い る. 内 ･ 外髄板 に は線推性グ
リ オ ー シ ス が み られ る .
小 脳 で は 分子 層は罪薄化 し顆粒層に 中等度の細胞脱
落が ある
.
Pu rkinje 細胞 は軽度に 脱落 し, Be rgm a n
グ リ ア の中等度 の 増殖が あ る. 分子 層に は垂直に 走る
線推性グ リオ ー シ ス 像が ある. 歯状核 の 神経細胞 は軽
度 に 脱落 して い る.
脳幹 では 中脳被蓋や中脳水道周囲に 軽度 ～ 中等度の
線推性 グ リオ ー シ ス が あ る. 下丘 の 神経細胞は良く保
たれ て い る . 異 質で は少数の 神経細胞 に 色素遊出像が
あ るが 神経細胞 の 脱落は明 ら かで な い . 赤核は正 常で
大脳脚 に は変化 は み られ な い . 橋核 に は高度の 神経細
胞 の 脱落が あ り , 星 状ダ リ ア の増殖 や線維性 グリ オ ー
シ ス も強 い . 青斑 核 は正 常で あ り, 橋横走線推は良く
保 たれ てい る .
延髄 で は, Ⅶ 脳神経核細胞 に はク ロ マ チ ン 融解像が
み ら れ る
. 第ⅠⅤ脳室底 に は 中等度の線維性 グ リオ ー シ
ス が あ る. 下オ リ ー ブ核で は びま ん性 の神経細胞 の脱
落が あ り, 残存す る神経細胞 に は陰影化 や萎縮像 を示
す も の が多い . 脳幹 か ら延髄 に か けて Ⅶ 脳神経核以外
に は脳神経核の病変 は明 らか で ない .
脊髄(C3_ ｡, T h1 2)で は後索の 楔状束に 軽 い 髄鞘の淡
明化 がある. 前角細胞 は長く保 たれ , そ の他の 部位に
は病変 は み られ な い .
症例 2 : T. Ⅰ. 54 歳女性
家族歴で は妹が精神病 に 愕思した 以 外特記す べ き こ
と はな い . 既往 歴で は, 19歳で 虫垂炎, 21歳で 肺結核
に 愕思 して い る.
現病歴 (Fig. 1･B): 昭和 43年 (52歳時) 8月頃よ
り頭痛や肩 こ り な どの 症 状が 出現 し, 心 惇冗進の ため
8月 20 日に E病院に 入院 した . 症状 は軽快 し退 院した
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Cr eutzfeldt-Jakob 病の 視床の 神経病理学的研究
が, 同年 12月初旬よ り, 話し方が遅く な り , 書字に 誤
りが 多くな り, また 時々 眼の 前が 暗く な る とい う こ と
で 12月 9 日に K病院に 再入 院した が, 症状軽快せず,
昭和44 年 1月 30 日に は T病院に 転院 した. こ の 頃か
ら前屈歩行が出現 し, ひ そめ眉 をす る こ とが 多く な り
自発語も少な く な っ た . その後, も の忘 れが ひ どく バ
ナナ の 皮 をた べ た りと い っ た症状が み ら れ るよ う に な
り, 自発譜は極端 に減少 した が, 時に ｢相手の言う こ
と はわ か る が言 い た い こ とが話せ な い .｣とい っ て い た
と い う . 8月 に は某精神病院に 入 院 した が, 歩行時の
左 へ の 偏位や排相が目立 つ よ う に な り, るい そ う も出
現した ため , 金沢大学医学部付属病院第 2内科 へ 入 院
し た.
入院時所見: 体格は中等大, 栄養は不良で表情 は苦
悶状で あ っ た . 血 圧は 130/90m mHgで 心血 管系に 異
常はな い . 歩行不 能 で自発語は呼名に 対 しての｢は い｣,
｢い い え｣ だ け で開眼状態が多く被動的 に 開瞼させ よ
うと す ると 強い 拒絶を呈 した. 対光反射や 調節反射 に
は異常 はな く, 腱反射 は正 常で 病的反射や原始反射は
みら れ なか っ た . ま た下肢 を無目的に 絶 えず動か し手
指には ピク ン とす る速 い 運動が みら れ た.
入院後は症状の 動揺が みら れ, 歩行が 可能な時も あ
り, こ の 時に は前屈小股歩行で両手を さ げ, 左に 偏位
する歩 き方で あ っ た . 時間, 場所, 自己 の 見当識も 正
しく答 え る と き も あり, 食事 も ー 人 で で き る こ と も
あっ た . 読字や 書字に 障害が強く, また 物品の 個数が
わか らず, 物品呼称も不能で保統傾向が み られ たが ,
その 様子 が演技的と思 われ た. 神経学的 に は 変化 はな
か っ たが , 1時間程度持続す る眼 球上 転発作が 1回 観
察さ れ て い る . 諸検査で は脳波に 異常が み られ , 10 IIz
の基礎波に 5 ～ 6 Hz の theta 波の 混入 が み ら れ た.
脳血管写は正 常 で 脳シ ン チグ ラ フ ィ 一 に 異常は な く,
血液生 化学, 脳脊髄液, 尿に も異常は み られ な か っ た
ため, ヒ ス テ リ
ー 性も う ろう状態が疑 われ , 10月同院
神経科精神科に 転科 した.
転科後は神経学的に 変化なく , 絶 えず下肢 を動か す
運動が み られ , 口 命 に よ る自動詞的運動は不 能 で 自発
語は質問に 対す る ｢は い｣, ｢い い え｣ の み で 不 関状態
が著しく, 反応も遅く 意識混濁が疑わ れ た. 夜間せ ん
妄もみ ら れ, 痛覚 に 対す る反 応は み られ ず, 触刺激や
音刺激に 対 して は お び える よう な反 応を 示 し た. 1 1月
に は口 唇の 攣縮, 12月に は 上肢 の 固縮が 出現 し た. 同
月中旬に は 一 時症状の 軽快 をみ たが , そ の 後, Vo rbeト
greifen(的はず れ把捉) や左 右認知障害, 手指の 呼称
障害な どが出現 したが , 見当識は良好 で あ っ た . 12月
下旬に は上 下肢の 固縮が著明と な り, 昭和45年 1月 に
は, カ タ レ プ シ ー が出現 し無言状態と な っ た . 2月 に
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は 一 時的に 症状の 改善 がみ られ たが , 同月中旬 に 間代
性 けい れ ん が み られ る よう に な り, 吸引反 射や 強制把
握な ども出現し た. 3月上旬 に は眼球上転発作が頻 回
とな り, 昏睡状態と な っ た . 全身状態も悪 化し 3月17
日呼吸不全で 死亡 した
.
全経過は 19カ月で あっ た .
全身剖検所見 : 気管支肺炎, 膀胱炎, 副腎萎縮.
神経病理学的所見
肉眼的所見
ホ ル マ リ ン固定後の 脳重は 1020g. 左 シ ル ビ ウス 溝
付近に 軟膜 の軽度の 白濁が ある . 脳表の血管系 に は異
常は ない . 前頭葉は左側優位 に 萎縮 し, 脳回表面の不
整が著 しい . 前頭極, 眼層 回に も萎縮 が強い . 側頭葉
は左側優位 に 萎縮 し, 第2, 3側頭回 の 後半部に と り
わ け著明 で あ っ た . 中心前 回や 中心後 回, 後頭葉の萎
縮は軽度 で あ る. 割面 で は, 左前頭葉 の皮質の 罪薄化
と灰白質深層の層状の 茶褐色の変色が あり , 側頭葉の
各脳 回 に も 同様の変化が み られ る. 小脳や脳幹な ど そ
の 他 の 部位 に は粗大病変は ない
.
顕微鏡学的所見
大脳皮質の 全層に わ た る神経細胞脱落, 海綿状態,
星状 グリ アの 肥大増生があ り, 特 に第 2, 3側頭 回や
紡錘状臥 第 1, 2, 3前頭回 に 著明であ るが , 皮質
の 変化は び まん性 で 大脳皮質全体 に み られ る. 神経細
胞は全体 に や や萎縮性であるが, Betz 細胞や錐体細胞
な ど に は ク ロ マ チ ン 融解や 核の偏位と い っ た原発刺激
様の変化が認め ら れる (Fig.3). 神経細胞 の 脱落 は前
述した各脳回 で著 しく , 特 に皮質中層 に お い て強 い .
そ の 他の 脳回 で は, 神経細胞 の 脱落はや や軽い . 海綿
状態 は第 2., 3側頭回 , 紡錘状回 を 中心 に みら れ, 5
～ 10〝 の 大小不同の 円形 ～ 額 円形 の 空胞 よ りな り, 孤
立性の 傾 向を示 して い る . ま た それ は特に こ れ らの脳
回 の 側壁部か ら谷部 に か けて 認 められ る . 神経膠 細胞
は全体に 神経細胞 の 脱落に 比 して 強く増殖 し, 皮質4
～ 5層 を中心 に 層状の 星状 グリ アの 肥 大増生が み られ
Fif
. 3. Prim a ryirritatio n ofn erv e c e11s(†)inc a se
2; M id dlete mpo ralgyru s. H ･E stain , ×400.
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る
. 明確な n eu ro n ophagia, glia r os etteは認 め られ な
い が ,
一 部の 神経細胞に は希突起 グ リ ア に よ る S ateト
iito sis が散見され る ( Fig. 4). ミ ク ロ グ リア の 増殖は
み られ な い
.
海馬で は顆粒細胞層に 軽度の 線維性 グリ
オ ー シ ス が あ る. 大脳白質に は著変は な い .
線状体で は , 尾状核に 中等度の 線推性 グリ オ ー シ ス
と神経椰胞脱落が あ り, 被殻 で は 小神経細胞 を中心 に
中等度の 細胞脱落と線維性 グ リオ ー シ ス が ある . 線状
体の 変化 は吻側 に 強い 側向が み られ る . 淡蒼球で は神
経細胞の 脱落はみ られ ず , 軽度の 線維性グ リオ ー シ ス
が 内 ･ 外髄坂に み ら れ る.
視床下 部, 扁桃核, 乳頭体 に 著変 はな い .
小脳で は, 分子 層はや や 非薄化 し てい る. 顆粒層の
細胞脱落 は明ら か で な く, Be rgm a n nダリ ア の増殖 も
弱い . 歯状核 で は神経細胞脱落は な い が , フ リ ー ス や
中下小 脳脚 に は軽度 の 線 維性 グ リ オ ー シ ス が あ る
(Fig. 5).
脳 幹で は, 中脳被蓋と 中脳水道 周囲 に 線維性 グ リ
オ ー シ ス が ある . 内側毛帯 の 外線 に は ダリ ア結節が あ
る. 黒 質や赤核は正 常で あ る. 大脳脚 に は変化は ない .
橋で は縫線核 の 部位 に グリ ア結節が み られ , 橋核神経
Fig.4. Satellito sis ofthe n e rv e C ells(†)in c a s e2;
Parietalcortex , H ･E stain, ×100.
Fig.5, Fibri11a ry glio sis a r o u nd the de ntate
n u cleu sin cas e2; Ce r ebellu m, HoIz er stain, ×8.
細胞は脱落 し, 原発刺激様の形態 を呈 す る細胞が多く ,
橋被蓋と橋腹側部に は線維性 グリ オ ー シ ス が み ら れる
(Fig. 6). 青斑 核で は神経細胞 の 軽度の 脱落 と原発刺
激横紙胞が み られ る. 延髄で は下 オ リ ー ブ核 の 背内側
部 に 強い 神経細胞脱落 と線維性 グ リオ ー シ ス が ある
.
脳幹の 各脳神経核 で は, 動限 神経核, 三 叉神経運動核
に 原発刺激様 の 細胞や萎縮 した細胞が み ら れ, 神経細
胞脱落も み られ る.
脊髄(T bl, L｡)で は 前角神経細胞の 脱落が あ り, ク
ロ マ チ ン融解 や胞体 の 膨化 し た ghost細胞 や pykn o-
Sis を呈 す る細胞 が ある . 後索と 側索 に は軽度 の 髄鞘の
淡明 化が あ る.
症例 3 :M . E . 53歳女性
家族歴 に特記 す べ き こ と はな く, 既往歴 で は 30歳時
に 乳腺症 で手術 を受 け た以 外 に 特記す べ き こ と はな
い
.
現病歴 (Fig. トC): 昭和 53年 (52歳時) 1月頃か
ら, それ まで や っ て い た和裁の 仕事 の 能率が低下して
Fig.6. Fibrillary glio sisin the po ntin etegm entu m
a nd v e ntralpontine nu cleu s, and no glio sisinthe
Superio r c e r ebella r pedu n cle in c a se2; Po ns,
HoIz e r stain , ×4.
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Fig.1-C. Clin c alc o u rs e ofc a se3.
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Cr e utzfeldt-Jakob 病 の視床の 神経病理学的研究
きた. 3月 中旬 よ り書字困難を訴 える こ とが 多く な っ
た . 3月 19 日に 夜 間大声で 怒鳴る な どの 異常が 出現
し, 食欲不振と な っ た た め に 3月 25 日 F精神病院に 入
院した. 4月 に 入 り自発語が減少 し見当識 は保た れ て
い るが, 指示 に 従わ ず, ひね く れ たよ う な態度が み ら
れるよ う に な っ た . 神経学的 に 異常 は なか っ たが , 脳
波上 , 0.8秒間隔の 3相性 の P S Dが み られ た た め, 4
月5 日金沢 大学医学部付属病院神経科精神科 に 入 院 し
た.
入院時現症 : 体格 は中等大で や や肥満 し, 微 熱が み
られ た. 血圧 は 160/92m mHg で 身体所見に 特記す べ
き こ と はな か っ た . 表情 は無欲様で自発諸 に 乏し く,
疏通性 は不良であ っ た. 質問に は困惑 した様 子 で記銘
力は著 しく 減弱して い た. 神経学的に は両側の拇指の
屈曲と左 上 肢の伸展に 対 する 軽度の 抵抗 を除き , 異常
はみられ なか っ た .
入 院後 は 日常動作に 介助が必要で , 時に 軽 い 意識混
濁を伴っ た運動不穏が み ら れた り, ま た 時に はき ち ん
と挨拶を した り と い う よ う に 症状 の 動揺が あ り, 保続
症状も み られ た . 4月 に は両上肢が 屈曲 した状態と な
り, 間代性 けい れ ん も出現した . その 後, 除皮質肢位
の状態に な り 口 尖ら し反射や上肢 の ミオ ク ロ ー ヌ ス も
みられ る よう に な っ た . 5月 に 入 り意識状態 も悪化 し
間代性 けい れ ん発作 も頻発 した. 除皮質状態も進行 し,
下顎反射の 克進も み られ たが, 上 下肢 の病的反射 はみ
られ なか っ た . その 後, 昏睡状態と な り栄養状態も悪
化し, 膀胱炎を併発 して, 10月 8 日呼吸不全で死 亡 し
た. 全経過 は 10カ月 で あ っ た .
Fig･ 7･ Se vere n e rv e c ell lo s s a nda str oglialpr olife･
ratio n with mild spong ystate in c a se3; M id dle
fr o ntalgyru s, N issIstain. ×20.
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脳波学的に は, F病院入 院時よ り, す で に前述 した
P S D が みられ, その 後 この 周期が次第 に延長 し低電位
化を示 した. なお , 本症例の脳波異常の経時的変化 は,
炭谷 ら1 7), 伊藤 ら18)に よ り報告さ れて い る.
全身剖検所見
腎孟腎炎, 膀胱炎, 気管支肺炎, 肺う っ 血.
神経病理学的所見
肉眼的所見
ホ ル マ リ ン 固定後の 脳重 は 1070g で あ る. 軟膜 の軽
度の白濁が前頭葉か ら頭頂葉 に か けて み られ る. 大脳
は全体 に 萎縮性 で特 に 右側頭葉 と第1, 2, 3前頭回
の萎縮が左側に比 べ 強く, 左半球で は逆 に頭頂葉繰上
回が萎縮性 で あっ た . ま た眼裔回 の萎縮も み られ た.
割面で は, 大脳皮質 の非薄化や粗造化があり, 特に 右
側の 第2, 3側頭回, 紡錘鐘状回, 帯状回 , 島回に み
られ , 側脳室は 拡大 して い た. 小脳, 脳幹, 脊髄に 異
常 はみ られ なか っ た .
顕微鏡学的所見
大脳 で は, 皮質は罪薄化 し全層に わ た る神経細胞脱
落, 星状 グリア な どを主体 に した神経膠細胞の 増殖力吏
強く, 海綿状態が み られ る (Fig.7). こ の皮質 の変化
は, 前頭葉, 側頭葉 に 強く, と りわ け第2, 3側頭回
と紡錘状 回 に 著 しい . 神経細胞 は全体 に染色性が低下
し萎縮性 であ るが , 錐体細胞 は比 較的保た れて い る .
海綿状態は皮質全層に わた っ て みら れ, 皮質の崩壊 は,
組織学的に は仮層状の基質粗顆化が主で , 一 部で は融
合傾向を示 し また 自質 に も及 ん で い る . 大脳皮質の 星
Fig.8. Pr olife ratio n ofa stroglial fiber s and hy pe r･
tr ophic a str o cyte spromin entin thede epc o rtic al
layers in c a s e3; M id dle fr o ntal g yru S, HoIzer
Stain , ×40.
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状グリア の 増殖は著明で皮質深層 か ら皮質下白質と皮
質中層 に か け て 層状 の 線推性 グリ オ ー シ ス が あ り
(Fig.8), H -E 染色や Cajal染色 で は深層を中心 に 肥
大 した 星状グリ アが 多数み ら れ る. 皮質表層で は血管
外腔の拡大も み られ るが , 微小血管の 増生像 は みな い .
大脳白質で は半卵円中心 に 軽度 の 髄鞘の 淡明化が あ る
が線維性グ リオ ー シ ス はみ ら れ な い . 外包 や側頭葉の
Isthrn u sに 軽度の 髄鞘の 淡明化が あ る. 海馬で は 顆粒
細胞層に 中等度の 線維性 グリ オ ー シ ス が ある.
線状体 で は 尾状核頭部 に 明ら か な基質の粗 醇化像が
み られ , 小細胞 を中心 に 神経細胞 の 脱落が あ る. こ の
変化は 吻側 に 強い . 被穀で も神経細胞の 脱落 は小 細胞
に 強く , 染色性は著 しく低下 し 一 部同質化を呈 して い
る
.
血 管外膿も拡大 し, 星 状ダリ アの 肥大増生 も強い .
淡蒼球の神経細胞 は比較的長く保 たれ てい る. 内 ･ 外
髄板 に線維性 グリオ ー シ ス が み ら れ る.
視床下部, 乳頭体に は特 に病変 は な い が 扁桃核 に は
軽度の線経性 グリ オ ー シ ス が ある .
小脳で は分子 層は詐薄 と な り, 顆粒層の細胞脱落が
著 しい (Fig. 9). Pu rkinje 細胞も 軽度脱落 し分子層 に
は グ リ ア線維 が 垂 直 に 走行 す る 像 が み ら れ , Be ト
gm a n nグリ アの 増殖 も強い . 歯状核の神経細胞 は軽度
脱落 して い る
.
白質で は軽度の髄鞘の淡明化があり,
線維性グリ オ ー シ ス も み られ る.
脳幹 で は, 中脳被蓋や 中脳水道周囲 に 線推性 グ リ
オ ー シ ス が あ り, 異 質で は軽度の色素連出像がある.
赤核は正常 で大脳脚 に は特 に 病変 をみ な い . 橋核 の神
経細胞 は軽度 に 減少 して い る. 緑綬性グ リオ ー シ ス も
みられ るが橋横走線維に は著変は な い . 延髄で は第ⅠⅤ
脳室底 に線維性グリ オ ー シ ス が あり , 下 オ リ ー ブ核 の
背内側部に 強 い 神経細胞脱落 と線維性グリオ ー シ ス が
ある. 脳幹の各脳神経核に は著変 をみ な い .
脊髄(C6_ 7 , T b1 2)は, 後索 の模状束に 軽い 髄鞘の淡
Fig. 9. T hinning ofthe m ole c ula rlaye r(ml) a nd
m a rked o utfallofc ellsin the gr a n ula rlaye r(gl)in
C a S e3; Cer ebellu m, K･ B stain, ×20.
明 化が あ る. 前 角の 腹側部 に は軽度の 神経細胞 の 脱落
が あ るが , 神経細胞の 形態 は保た れ て い て , 線維性グ
リ オ ー シ ス も み られ な い
.
症例 4 : E. N . 54歳女性
家族歴に 特記 す べ き こ と はな い . 既往歴 で は , 31歳
頃 に 心 肥大を指摘さ れ て い る . ま た 52歳時に 高血 圧 と
浮腫の 治療 を う けて い る.
現病 歴 (Fig. 1- D):昭 和 55年 (52歳時) 5月上旬
よ り少 しづ つ 動作が緩慢 と な り, 家事の 能率低下や書
字困難が出現 し た. 6月 に は頭痛 や体の ふ ら つ き な ど
の た め に近 医を受 診 して い る が 身体的異常は指摘され
なか っ た
.
この 頃 よ り家事が著 しく困難と な り, 理由
もな く 突然笑 い 出 した り, 歩行障害 も出現 した ため に
6月 16日 Ⅰ病院 に 入 院し た
.
日常動作に は特 に 障害は
なく , 知的機能 もほ ぼ保 たれ て い たが , 6月 20日頃 よ
り軽い 振戦 や限 瞼下垂 が 出現 した. 23 日に は自発語の
著 しい 減少や 一 点を凝視 した り突然声 を上 げ るな ど不
穏な状態に な っ た . 視力障害も出現 し, 7 月に 入 り,
眼 振や 四肢 の ミ オ ク ロ ー ヌ ス が明瞭と な り, 燕下障害
も出現 した ため に , 7月 11 日金沢大学医学部付属病院
神経科精神科に 転院 した.
入 院時現症 : 体格 は中等大で栄養 は良好 で あ っ た .
血圧 は 118/7801 mHgと著変な く , 胸部 Ⅹ線上 心肥大
が み ら れた . 神経学的に は 半昏睡状態を呈 し, 追跡眼
球運動 は不能 で , 側方注視時に 右側 に 急速相 をもつ 眼
振が み られ た
. 対光反射は 正常 で あ っ た . 頭 部は軽度
右側 に 回旋 し, 上肢 は屈曲 し下肢は伸展位 を呈 し てい
た
.
ま た四 肢筋の 固紡が あ り, 四肢腱反 射 は上 下肢で
左側優位 に 完進 し, Tr6m n e r反 射が右上 肢 に み られる
以外, 他の 病的反射 や原始反射 はみ ら れ な か っ た
.
入 院後 は夜間せ ん妄が 時折 み られ た. また 口 命指示
に 従う な ど症状 の 改善の み られ る時 も あ っ た が, 7月
下旬 に は上 肢の ミ オク ロ ー ヌ ス が著明 と な り燕下障害
も悪 化 し た. また, 強直間代性 けい れ ん も出現 するよ
帥 ,Sl 血 di父 ｡ ∩､t｡ rt ▲
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Fig. 1- D. Clin c alc o u rse of c a s e4.
Cr e utzfeldt-Jakob 病の 視床の 神経病理学的研究 829
う に な り, 口 を尖ら せ る よう な周期的な運動や振戟も
み られ , 8 月に は強迫笑 もみ ら れた . 9 月に は下肢 に
も ミ オク ロ ー ヌ ス が 出現 し, や がて 屈曲性対麻痔の 状
態に移行 し, 全 身状態 の 悪 化や尿路感染を併発 し死 亡
した. 全経過 は 6 ヵ月 で あ っ た .
脳波学的に は, 発症 2 ヵ月目よ り P S Dの 傾向 を も
つ 高振巾徐波が前頭導出を中心 に み ら れ , 発症 3 ヵ月
目よ り典型的な 3相性 の P S D が出現 した. そ の 後,





脳剖検の み が施行さ れ た.
神経病理学的所見
肉眼的所見
ホ ル マ リ ン 固定後の 脳重 は1025g で あ る. 脳裏の 血
管はやや う っ 血 性で硬化所見は み られ な い . 大脳 は全
体的に 萎縮 し, 特に 前頭葉や頭頂葉, 側頭葉の 前半部
は左右対称性 に 萎縮 して い た. 側頭葉後半分と後頭葉
の脳回 はほ ぼ正 常 に保 たれ , 眼裔回 , 直 回 に は軽い 萎
縮が み られ た. 割面で は大脳皮質の 灰白質 はび ま ん性
に罪薄粗造化し, こ れ は特 に第 1 , 2, 3前頭回 や第
2, 3側頭回, 島 臥 下頭頂小葉 に 明瞭 で あ っ た . 半
卵円中心 や側頭葉白質 は縮小 し, 側脳室 の 拡大が み ら
れた
.
その 他尾状核頭部 は扁平化 し, 小 脳自質も萎縮
性で あ っ た . そ の 他の 部位 に は 肉眼 的に 粗大病変はみ
られ な か っ た .
顔微鏡学的所見
大脳 で は , 大脳皮質 の 非薄化 と全 層に わた る 神経細
胞脱落, 海綿状態, 星 状 グ リア の 肥大増生 が あ り皮質
の崩壊が著 しい . こ の よう な変化は , 肉眼 所見に 一 致
して , 前頭葉の 各脳回 と第 2, 3側頭 回 に 特 に 著し い
.
神経細胞は 全体 に 萎縮性 で染色性が低下 して い る. 原
発刺激 を呈 す る神経細胞 はみ られ な い . 海綿状態は基
Fig･10･ Spo ng y dege n e ratio n of the c e rebr al
CO rte xin c a se4; M id dle te mpo r al gyru s, H･E
t
stain , ×400.
質の層状の 粗 程化が 主 で, 脳回側壁部や谷部に か け て
大小不同の 円形 の小空胞の み られ る 部位も あ り, それ
ら は島回 や側頭葉 に著 し い(Fig.10). 星状グ リ アの 肥
大増生も著明 で, 皮質中層や深層, 皮質下白質の 部位
に 層状 の線維性 グリ オ ー シ ス が あ り, H ･E染 色 や
Cajal染色で は肥大 した 星状 グ リ アが 皮質深層 を中心
に み られ る(Fig.11). 海馬で は顆粒細胞層に 中等度の
線維性グ リ オ ー シ ス が あ る が, 神経細胞 の脱落 は明 ら
か でな い . 大脳 白質 では , 髄翰化は正 常で線推性 グ リ
オ ー シ ス も み られ な い .
線状体 で は, 尾状核頭部 の基質の粗顆イヒと小細胞を
中心 と し た神経細胞の脱落, 星状 グリ アの 肥大増生が
ある . この 変化 は吻側に 強 い . 被殻で は, 強い 神経細
胞脱落が小細胞 を中心に みら れ, 血管外脛 の拡大, 星
状 グリ アの 増殖 が あり神経細胞 の染色性の 低下が著 し
い
. 淡蒼球で は神経細胞の脱落 はみ られ な い が , 内 ･
外髄板 に 線維性 グリ オ ー シ ス が ある.
視床下部, 属桃核は正 常で ある. 乳頭体 に は 軽度 の
線維性 グリ オ ー シ ス が ある が, 神経細胞の 脱落は な い .
小脳で は, 分子 層の 罪薄化 と顆粒層の 細胞脱落が著
Fig･11･ Hy pe rtrophic a stroytes(†)in c a s e4;
Superio rfro ntalgyru s, Cajalstain, ×400.
Fig.12. Fibrilary gliosis inthe m ole cula rlayer(ml)




Be rgm a n nグリ アの増生 も強く , Pu rkinje 細胞
も 脱落 して い る. Bodian 染色で は To rpedo , Kaktu s
の 形成 もみ ら れ, 分子 層に は グ リ ア線維が密 に 増殖 し
てい る(Fig. 12). 歯状核で は神経細胞の脱落が み ら れ
る. 小脳 白質で は, 小葉 の 髄質 に 髄鞘の淡明化が あ り ,
こ れ に 一 致 して線雄性 グ リオ ー シ ス が み ら れ る.
脳幹 で は 中脳水道か ら中脳被蓋 に か けて線維性グリ
オ ー シ ス があ るが, 下丘の 神経細胞 は保た れ て い る .
異 質で は色素連出像が軽度 み られ る. 赤核 に は著変 は
な い . 橋で は第ⅠⅤ脳室底に 線維性グリ オ ー シ ス が み ら
れ るが , 橋核神経細胞は保 たれ て い て, 育斑 核に も著
変 をみ ない . 延髄で は下オ リ ー ブ核の 腹側部 に 強い 神
経細胞 の脱落 があ り(Fig.13), 染色性も低下 し強い 線
推性グリ オ ー シ ス が み られ る(Fig. 14). 脳幹の 各脳神
経核 に は明 らか な病変は ない .
脊髄 (C2 【 3) で は, 後索 と側索の 辺 緑の 軽度 の髄鞘
の 淡明化以外 に は異常 はな く, 前角神経細胞も保 たれ
て い る
.
Fig. 13, De cr e a sed n u mber a nd degen e ratio n of
the n erv e cells (†)in c a s e4;Infe rio r oliv a ry
n u cle us, K,B stain , ×400.
Fig.14. Pro min e ntfibrilla ry glio sisin theinfe rio r
oliv a ry n u cle u sin c a s e4; M edu11a, HoIz e r
Stain , ×4.
ⅠⅠ . 4症例の 視床の 病 理 学的所見
症例 1 .
N . a nterio r(N.a , 前核) で は神経細胞 は中等度 に
脱落 して い る が, 線推性 グ リオ ー シ ス は 軽度, 肥大し
た星 状グ リ･ア は 中等度に 増生 し, 融合傾向の 少 ない 微
小空胞 に よ る 海綿状態がある. こ れ らの 変化は前内側
部 に か けて 強い . N . v entr alis anterio r(N.Ⅴ . a, 前腹
側核)で は神経細胞 は中等度に 脱落 し,線維性グ リオ ー
シ ス や星 状 グリ ア の 肥大増生は軽度で あ る. こ の 星状
グリ ア の 活性 は吻側に 強く , 神経細胞の 脱落 は尾側の
小 細胞部 に 強い . N . m edialis(N.m , 内側核) で は中
等度の 神経細胞脱落と線推性グ リ オ ー シ ス が あ り, 星
状 グ リ アの 肥 大増生 が著明 で あ る (Fig. 16- A). pars
fibr o sa(N . m .fi)の 中央部 や N. pa r afa s cicula ris( N.
pf, 芳束核)の 近傍 に 微小空胞 に よ る融合側向の 少ない
海綿状態が ある(Fig. 16･ B). こ の N . m の 腹側端の N.
pfに は 中等度 の 神経細胞脱落 と強 い 線推性 グ リオ ー
シ ス が あ るが , 肥大 し た星 状グ リア は み られ な い . こ
の 変化 は腹外側部に 強 い . N . c e ntr alis (N. c e, 中心
核) で は, 吻側 に 軽い 微小 空胞 の 海綿状態 が あり, 中
等度の 神経細胞の 脱落 が あ るが , 線推性グ リ オ ー シ ス
は軽度 で ある.
第ⅠII脳室壁の N. pa r ate nialis ( N. pt), N . pa r a-
m edianu s(N. pm), N . r e u nie n s(N. r e) に は神経
細胞 の 脱落 はな い が, 線推性グリオ ー シ ス が み られ,
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N. pm で軽度, N . re で中等度, N . pt で 強度で あ る.
N . v e ntr alis o r alis(N.Ⅴ .0), N . v e ntr alispo ste rio r
lateralis (N.v .p.1), N . v e ntr alis poste rior medialis
(N, Ⅴ . p. m) で は N. Ⅴ . p.1に 軽度の 線維性グリ オ ー
シス が あ るが 他の 核 は正 常で ある. N . do r sali岳a n-
te rio r(N. d. a)で は軽度の 線維性グ リ オ ー シ ス と 神経
細胞脱落が あ り, N. do rs alis po ste rio r(N .d. p) で
は神経細胞脱落 はな く, 軽度の 線推性 グ リオ
ー シ ス が
ある. N . dors alis supe rficialis (N. d. sf) で は星 状グ
Fig.16,A. Fibrilla ry glio sis moderately in N .
m edialis, S eV e rely in N . par afa scicula ris a nd
Slightly in N . v e ntr alis po sterio rlate r alis in
C a Sel; T hala m u s, HoIz er stain, ×2.
Fig.16,B. Ma rked o utfall of n e rv e c ells a nd
PrOlife ratio n of a str o cytes in N . m edialis in
CaS el; T hala m u s, H ,E stain, ×200.
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リ ア の 肥大増 生 が あ る が 神経細胞脱落 は な い . N .
pulvin a r(N. pu, 視床枕)で は, 中等度の神経細胞脱
落が あ り, 内側 部に 強い . 星状 グリ アの 肥大増生も外
側部 を中心 に 中等度み ら れる(Fig. 16･C). 微小空胞 に
よる 海綿状態も み られ る.
N .1imita n s(N.1i) で は, 軽度の 線推性 グリ オ ー シ
ス が あ り, 外側 の 一 部に 軽い 微小 空胞 に よる海綿状態
が あ る が, 神経 細胞 の 脱 落 は な い . N . r eticula ris
prin cipalis(N . re. pr)は正 常 で あ る. N . ge niculatu s
late ralis(N. g.1, 外側膝状体)の腹側の大細胞郡に
い 線推性 グ リオ ー シ ス が ある が神経細胞は保たれ て い
Fig. 16-C. N . pulvin a r sho w sfibrilla ry glio sis
m o repro min e ntin the pa rslate ralisin c a sel;
T hala m u s, HoIze r stain, ×2,
C A S E2




N. genic ulatu s m edialis(N. g. m , 内側膝状体)
に は著変 はな い .
視床内神経路で は, 内髄板の N. m の外価境界 と N･
c eの 周囲に 中等度の 線推性グ リ オ ー シ ス が ある . 髄線
条に は軽度の 線維性グ リ オ ー シ ス が ある が, 外髄板や
乳頭体視床路 の髄鞘化 は正 常で線推性 グリ オ ー シ ス は
ない .
以上 の 病理所見は Fig. 1 5-A に 図示 した.
症例 2
N. a で は 強い 神経細胞の脱落が あ るが , 線推性 グリ
オ ー シ ス は 軽度 で 星 状 グ リ ア の肥大増生も軽度 であ
る. N . Ⅴ. a で は神経細胞脱落 は強く , 特 に 尾側 の 小紙
胸部 に 著明 で 吻側 の 大細胞部 は比較的良く残 っ て い
る
. 緑綬性グリオ ー シ ス は軽度で ある . N . m で は右側
の N. m か ら N.d. a の 内側 に また が り線状 の 軟化臭
が み られ , そ の範囲 は吻側 は N. Ⅴ . a の 内側か ら尾側
は N. m の 背側部 と N.d. p の 内側部の 一 部に 及 ん で
い る(Fig.17 止). 軟化巣 の 吻側 で は不全軟化 と ヘ モ ジ
デリ ン の 沈着 があり尾側で は血管周囲に形質球 や大食
細胞な どの集積が み られ る (Fig .17･B). 右側の N･ m
は左側 に 比 べ や や 萎縮性 で 緑綬性グリ オ
ー シ ス も 強
い
. 右側 N. m で は N, m . fi に強 い 神経細胞脱落があ
り星状ダ リ アの肥大増生も強い . N. m . fa で は, 神経細
胞の脱落は軽 く,線維性グ リオ
ー シ ス も軽微 で あるが ,
一 部 に 血 管周囲性 に 星状グリア線推 の 増殖が み られ る
部位もある. N . ceで は, こ の核 の外縁 に 線推性 グ リ
オ ー シ ス が み られ るが , 核 内の星 状グ リ アの 線推増殖
は軽度で 神経細胞の脱落は み ら れな い .
N . d. a で は明確な病変 は み られ な い . N ,d. p で は
高度 の 神経細胞脱落 が あ り, 星状 グ リア の 肥大増生
や線維性グリオ ー シ ス も み られ る. こ の 変化 は吻背側
Fig.17TA . Fibrilla ry glio sis m oder ately in N .
m edialis, N . do rs alis a nteir o r a nd N. do rs alis
Supe rficialis a ndslightly in N. v entr alis po ste rior
late ralis. Right thala mus ha s lin e a rinfa rc-
tio n(†)located in N . m edialis to N . do r salis
ante rio rin c a s e2; T hala m u s, HoIz er stain , ×2,
に 強い . N .d. sf では, 背側 に 向う 程, 神経細胞脱落が
強 く線維性グ リ オ ー シ ス や 星状 グリ ア の 肥大増生が み
ら れ る
.
第ⅠⅠ脳室壁の 視床諸核 で は, N. re, N . pm で は軽度
の 神経細胞脱落と中等度の線維性 グ リオ ー シ ス がある
が , 星 状 グ リア の肥大像は み られ な い . N . pt では軽度
の線推性グリ オ ー シ ス が み ら れ る の み で あ る. N . pf
で は N. c eの 内側境界か ら 中等度の 線推性 グ リ オ ー シ
ス が あ り, N . m との 境界の 内髄板で最 も強い .
N
.
Ⅴ . 0, N . v . p.1に は明確な病変 は ない が , N , Ⅴ . p.
m で 軽 い 線維性 グ リオ ー シ ス が あ る. N . pu で は内外
側部 に 均 一 に 中等度の神経細胞脱落 が あ り, 線推性グ
リオ ー シ ス は斑 状に み られ 腹側 に や や 強く, また尾側
に 向う 程強 くな っ て い る (Fig. 17･C). 外髄板よ り N.
pu に の ぴ る線推 に も軽 い 線推性 グ リ オ
ー シ ス がある
.
N .1i で は内側 に や や 強 く軽度 の 神経細胞脱落 と中
等度の 線維性グリオ ー シ ス が ある. 視床内の 神経路の
髄鞘化 は正 常で あ るが , 内髄板 の N. m の 外側緑から
Fig. 17-B. Ag gr egatio n of s mal 1 1ym pho cytes,
pla s m a cells a nd m a c rophage s aro und the in
･
fa rcted lesio n of the thala m u sin c as e2; H･E
Stain , ×100.
Fig. 17･C. Depopulated n e u r o n al c ells in N l
pulvin a r a nd pr es e rv edn e rv e c ellsin N ･1imita
ns
in c a se2; T hala m u s, K-B stain , ×40･
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N. c eの 周 囲 の 部 分や 外髄板 の N. pu の 部 分 に 軽度
～ 中等度の 線維性 グリ オ ー シ ス が み ら れ る. 乳頭体視
床路は正 常 で あ る. N . ilia. c･ m , N . pf, N. c eな どの
神経細胞 に は色素沈着が み られ る.
以上 の 病理 所見は Fig. 15･B に 図示 した .
症例3
N. a で は中等度の 神経細胞脱落があり , 尾側の 一 部
CAS E3
Fig. 1 5･C. Sche m a ofthethala micle sio nin c a se3･
Fig･18-A ･ Fibrillary glio sis s e v erlyin N . m edialis
and m ode rately in N . a nterio r a nd N. dor s alis
a nte rio rin c a s e3; T hala m u s, HoIz e r stain, × 2.
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に微小空胞に よ る軽い 海綿状態がある. 星状グリ ア の
肥大増生 は中等度で散在性 に PA S陽性顆粒 が小塊 と
な っ て存在 して い る . N. m で は 神経細胞脱落や線維
性グ リオ ー シ ス , 星 状グリア の肥大増生は中等度 で ,
吻側程 こ の 変化 は軽い (Fig. 18- A). 微小空胞か ら成
る海綿状態が こ の 核の 中央部か ら N. pf と の境界部 に
みら れ る (Fig. 18-B). N . Ⅴ . a で は 中等度の神経細胞
脱落と軽度の 線推性グ リオ ー シ ス , 肥大 した星状グリ
アが あ り, や や尾側に 強い .
第III脳室周囲の N, pm , N . pt には 軽度 ～ 中等度の
線維性 グ リオ ー シ ス が み られ るが , 神経細胞の 脱落 は
なく , 形態上 も異常は ない . しか し N. r eで は, 中等魔
の 神経細胞の 脱落や線維性グ リオ ー シ ス が みら れ る.
N . pfに は軽度の 線維性 グ リ オ ー シ ス が み ら れ る以外
は実質に は異常 は ない . N . c eで は, 吻側に 中等度 の 神
Fig. 18- B. Spo ng ycha ngein N . m edialisin c a se3;
T hala m u s, H -E stain , ×100.
Fig. 18-C. Fibrilla ry glio sisin N . pulvin a rin ca s e
3; T hala m u s, HoIze r stain , ×2.
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経細胞脱落が あ り, 逆 に線推性 グリ オ
ー シ ス や肥大 し
た星状 グ リア の増生は尾側 に 強 く こ の核 の 境界に み ら
れ る線推性 グリ オ ー シ ス は 尾側 に 向う程明瞭で あ る.
N . Ⅴ . 0, N . Ⅴ . p.1, N . Ⅴ . p. m に は実質変性の 所見は
な く, 核内を走行す る線推束に 軽 い 線推性 グ リ オ ー シ
ス が み られ る に す ぎな い . N . d, a に は軽い 線推性グリ
オ ー シ ス が あ り , N .d. s王で は中等度 の神経細胞 の 脱
落と軽度の線推性グリ オ ー シ ス や 星状 グ リア の肥大像
が あ る. ま た こ の 核の 内側の 一 部に は微小空胞 に よ る
海綿状態が み られ る. N. d. p で は神経細胞脱落 や線推
性グリ オ ー シ ス はとも に軽微 である . N . c e, N .ilia･ C･
m に は明 らか な病変は ない . N . pu で は神経細胞脱落
が強く , 線推性グリオ ー シ ス や星状 グリ ア の肥大増生
が著明で, こ の変化は 内側部に 強く, 外側部で は神経
細胞脱落 に 比 して 線維性グリ オ ー シ ス が 優 勢 で ある
(Fig. 18･C). 内側部の 一 部に は微小空胞 に よる 軽い
海綿状態がある.
N . g.1 で は腹側の 2 層に 中等度 の線推性 グ リ オ
ー
シ ス があ り, 星状 グリ アの 肥大像 はみ ら れ ない し, 神
経細胞の脱落も ない . N . g. m は 正常 で ある . 視床内の
神経路で は, N . c eの辺 緑 を形成す る部分の内髄板と
髄線条 に 軽度 ～ 中等 度の線推性 グ リ オ ー シ ス が あ る
が , 髄鞘は正 常で外髄板･乳頭体視床路 は異常は な い .
N . d, at N . pf の神経細胞に は色素沈着があ る.
以 上 の 病理所見は Fig. 15･C に図示 した .
Fig.15-D. Sche ma ofthethala mic le sio nin c a s e4･
症例 4
N. a で は 中等度 の 神経細胞脱落 と軽度の 線維性 グ
リ オ ー シ ス , 星 状 グリ ア の 肥大増生 が あ り, この 変化
は前内側部に 強 い (Fig. 19-A). N .ilia . c. m で は微小
空胞 に よ る 海綿状態があり, 神経細胞周囲に も空隙を
有 す る も の が あ るが 脱落 はみ られ な い . N . c eに は異
常は な い . N . m で は強い 神経細胞脱落 と線維性 グリ
オ ー シ ス が あり , 星 状 グリ ア の肥 大増生 も強 い (Fig.
19･B). 神経細胞脱落は N. m .fiに 強 く, N . m .fa で は
軽度 で , さ ら に 尾側 で は N. m .fiの 中央部 か ら N.pf
に 接 す る 部分 に は微 小空 胞 に よ る海綿状態が み られ
る. ま た形態上 正 常な神経細胞 が 10～ 20個程度 で 小塊
を成 して い る部分 が み られ る . N . Ⅴ . a で は 中等魔の 神
経細胞脱落と線推性グリ オ ー シ ス が あ り, 星 状 ダリア
Fig. 19-A ･ M arkedn eu r o n alc ell lo ssin N ･ a nte rior
pa r s a nterom edialis in c a s e4; T halam u s, K
･B
Stain , ×40.
Fig.19･B . Se v er efibrilla ry glio sis a nd hype r
･
trophic a str o cyte sin N ･ m edialis in c a se4;
T hala m u s,IloIz e r s s ain , ×200.
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も肥大増生 して い る . こ の 核内 を縦走 する線維束に も
線維性 グ リ オ
ー シ ス が み ら れる . ま た乳頭体視床路の
外側外縁 に 沿 っ て 神経細胞脱落の 著 し い 部分が あ る.
吻仰の 大細胞部は比較的保たれ て い るが 小細胞郡の 脱
落が強 い .
第lII脳室壁の N. pm , N. pt には神経細胞 の 脱落 は
ない が , 中等度 ～ 強度の 線維性 グリ オ ー シ ス が あ り,
N . reの 外側部ま で波及 して い る .
N.d. sf で は神経細胞 の 脱落は強度 で あ る が 線維性
グリ オ ー シ ス や 屋状 グ リ アの 肥大増生 は軽く , この 変
化は外側部 に や や 強 い . N .d. p で は 中等度の神経細胞
脱落と線推性 グ リオ ー シ ス , 星 状グ リ アの 肥 大増生が
あり, こ の 変化は び ま ん性で ある (Fig. 19-C). N .d.
a では, 神経細胞脱落は軽度 で あ るが, 中等度の 線維性
グリ オ ー シ ス が あ る. N . c eに は核 の 外線 に 沿 っ て 線
維性グ リオ ー シ ス が軽度み ら れ る.
N. pu で は強 い 神経細胞脱落が あ り, 神経細胞 は萎
縮性で 核構造が 不 明確 で 空胞 を有す る も のも み ら れ る
が, N . m に み ら れ た よ う な正 常形態の 神経細胞の 小
塊が 内側部に み られ る. 星 状グ リ アの 肥大増生が強 く,
軽度 ～ 中等度の 線推性 グ リオ ー シ ス が あ る. 病変は均
一 で ある .
N .1i で は外側部 に微小 空胞性の 海綿状態 が あ るが ,
神経細胞の 脱落 はな い . N . g.1 は正常で ある . N . g. m
は背側部の 小細胞 に 中等度の 神経細胞脱落 と線推性 グ
リオ ー シ ス があ る. その 他 の 視床核 で は N. Ⅴ . p.1の 軽
度の線推性グリ オ ー シ ス 以外に は著変は な い . 視床内
Fig.19-C. Fibrilla ry glio sis s e v e relyin N . m edia -
1is, m Oder ately in N . do rs alis po ste rio r a nd
Slightlyin N . do rs alis supe rficialis a nd N. c e nt-
r alisin c a se4; T hala m u s, HoIz er stain , ×2.
の 神経路 で は内髄板 の N. c eの 辺緑部の 軽度の 線推性
グリ オ ー シ ス や 髄線条の 中等度 の 線推性 グ リ オ ー シ
ス , N . pu の 外側の 外髄板や こ れ か う の び る放射状 の
線推束の 軽度の 線推状 グリ オ ー シ ス が み られ るが , 髄
鞠化 は正 常で あ る. N .1i や N. c eの 神度細胞に は色素
沈着が あ る.
以 上 の 病理 所見は Fig. 15-D に 図示 した.
以 上 の よう に , 4症例の 視床の組織学的主変化は ,
神経細胞 の 脱落, 萎縮, 星状 ダ リア の肥大増生, 線 維
性 グ リオ ー シ ス ,微小 空 胞に よ る海綿状態 な どで ある .
症例2 を除き視床 に も 海綿状態が みら れ, 他の 組織学
的特徴は全症例 に お い て共通 して い る . ま た症例2 の
右視床の 軟化巣 を除 い て視床の病変 は両側対称性で あ
る
.
視床諸核の病変 を個々 の 核 に つ い て まと める と い く
つ か の組織学的差異が み られ る. す な わち, 神経細胞
の 脱落や萎縮 は各症例 に お い て 共通 し て お り, N . a,
N . m , N. v . a, N . d. p, N .d. sf, N . pu の 変化 は他 の核
に 比 較 して 強い 変化がみ られ る. N . a に お い て は前内
側部, N. m で は N . m .fi, N . v . a で は尾側 の小紙胸
部, N . d. p, N . d. sf で は病変は ほぼ均 一 で び まん性 で
あり , N . pu で は 内側部に 強い 傾向が ある . 神経膠細胞
は増殖性変化 を呈 し, 星 状グ リ アの肥大増生, 線絡性
グ リ オ ー シ ス な どが み られ る. ミク ロ ダリ アの 惰性 や
希突起 グリ ア の病的変化な どは軟化巣 を除き ほと ん ど
認め られ な い . 星 状グリ アの 肥大増生は神経細胞 の脱
落の 強 い 核に み られ , これ は し ば しば線綻性グリ オ ー
シ ス の 程度を凌駕 して い る .
症例 1 のN . pf, 症例2 の N. r eに お い て は肥大 し た
星 状グ リア は 出現 して お らず, 線維性 グリ オ ー シ ス が
強い . ま た第III脳室壁 の N. pt, N . pm , N . r eな どの 核
で は, 症例2 の N. r eを除い て 実質の 変化は み られ な
い が , 線維性グ リ オ ー シ ス が 強い . N . ceで は症例 1,
3 に お い て , 線維性 グリ オ ー シ ス に加 え肥 大 した星 状
グ リア が出現 して い る . N. re. pr で は全症 例 に お い て
実質変性や グ リ アの 変化はみ られ な い . N . g.1で は症
例 1, 3, 4 で線推性グ リオ ー シ ス が腹側 に み られ る
が 神経細胞 は保 た れ て い る
.
N . g. m で は症例 4 で 神
経細胞 の 脱落や線推性グ リオ ー シ ス , 肥 大した 星状 グ
リ アが 出現 して い る . N. Ⅴ . a を除く 外側核 に は全症例
に お い て ほと ん ど病変は みら れ ず, 軽度の 線推性 グ リ
オ ー シ ス が み ら れ ただ け で あ る. こ の 核群内を走行 す
る線維束 に は 一 部軽度の 線雄性 グリ オ ー シ ス の み ら れ
たも の も ある . 海綿状態は症例 1 で は, N . a, N . m , N .
1i, N. c e, N .d. sf, N . pu な どの 諸核 に み られ , N. pu
で 最も 強い . 症例 3 で は, N . a, N. m , N.ilia . c . m , N .

















































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































Creutzfeldt-Jakob 病 の 視床の 神経病理学的研究
N.1i, N . d. a, N . pu に み られ , 微小 空胞 よ り なり, そ
の 程度 は軽微で ある . 症例1の N.1i, 症例 3, 4 のN .
ilia. c. m に み ら れ る海綿状態 は, 神経細胞 の脱落や星
状グリ アの 肥大増生を伴 っ てい な い . 祝床 内の 神経路
で は,髄線条に 線維性 グリ オ ー シ ス が 廣も著明で あ る.
乳頭体視床路は全症例で線推性グ リ オ ー シ ス はみ られ
ない か , あ るい は ごく軽微で ある . 内髄板で は , N. m
と外側核や N. d. a と の 境界で軽度 ～ 中等度の 線推性
グリ オ
ー シ ス が み られ , N . c eをと り か こ む 部分で明
瞭とな る. 外髄板 で は , 吻側の 部分 は線維性 グ リオ ー
シ ス は軽 い が , 尾側の N. pu の 外縁 を形成 す る部分で
は, こ の 核内の 内側方 に の びる線維束 に軽度 ～ 中等度
の線維性 グ リオ ー シ ス が み られ る. 髄鞘染色上 は, こ
れ らの神経路の 髄鞘化 は正常で あ る.
考 察
C･J 病は 組 織病 理 学 的 に はJakob の 古 典 型 と
Ne vin らの 亜 急性海綿状脳症 と に 大別さ れ る. 前者の
特徴 は, 神経細胞 の脱落と原発刺激 とい っ た 急性の 神
経細胞病変 と星状 グ リ アの肥大増生, n e u r O n OPhagia,
glia ro sette な どの 所見 に代表さ れ, 海綿状態 の 存在 は
軽微で あ る の に 対し, 後者は強い 海綿状態に 特徴づ け
られ, こ れ に 星 状グ リ アの 肥大増生 な ど を伴 い , 神経
細胞の急性変化や glia r o sette な どの 所見 に 乏 し い 組
織像を呈 す ると さ れ て い る . こ の よう な病理 特徴 をも
と に本論文の 症例群 を みる と, 症例 1, 3, 4 は海綿
状変性 を主病変と して, 星状 グリ ア の 肥大増生が み ら
れ, 神経細胞の 急性変化の 所見 に 乏し く, 上 記の 亜急
性海綿状脳症の 特徴的所見を有 して い る. 症例 2 で は,
神経細胞の原発刺激が広汎に みら れ海綿状態 は軽微 で
あり, Jakob の古典型 に 属 して い る と 考え られ る. ま
た亜 急性海綿状脳症は病変分布の局在性を もと に , た
とえば, 後頭葉 に 皮質変性の 強 い Heide nhain 型1 9)や
小脳額粒層 の 強 い 細胞脱落 の み ら れ る Bro w n ell-
Op penheim e r型
2 0)
, 大脳皮質と とも に 白質の 変性の 強
い pa n e n c ephalopathic 型21), 視床に 強い 病 変 を有す
る視床型2 2)な どに 区分さ れ て い る. 症例 1 は臨床的 に
視力障害が あ り, 病理学的 に も後頭葉に 強い 皮質病変
がみられ , Heidenhain 型 に 属 し, 症例 3, 4 は小脳の
強い 病変, と り わ け顆粒層 の 細胞脱落 が特徴的 で ,
Br o w n ell-Op pe nheim e r型 と い える .
Ⅰ . 視床諸核の 病 変 に つ い て
周知の よ う に 視床は大脳皮質や 基底核, 小 脳, 脳幹,
脊髄な どと線経緯合を有 し, これ ら の 病巣 に よ り順行
性ま た は逆行性の 変性 が生 じる23). と り わ け大脳皮質
は皮質視床路 を介 し視床 と豊富な線推結合 を有し, 視
床病変の成因を考 えるう えで重 要 で ある. 視床 は生理
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解剖学的に 9 つ の核群2 4)に よ り構成され る が, 生 理 学
的知見と解剖学的線推結合 との 不 一 致 か ら, 多くの 学
者 に よ り視床諸核 の 分類 が異 な る た め, 本論文 で は
De w ulf15)に よ る 国際分類 と 一 部 Krieg24)に よ る 分 類
や Ha ssle r2 S)の細胞構築学的知見 な どを用 い た.
1
. 視床連合核 ･ 皮質中継核病変 に つ い て
前核(N. a)は 全症例 に お い て 強い 病変が あ り各症例
で その 程度 は帯状 回の 病変 を凌駕し て い る. また 乳頭
体視床路の線維束 は保たれ てい て, 乳頭体の神経細胞
に は 著変 をみ な い . 前核の病変はび ま ん性で ある が,
乳頭体内側部と線雅結合を有す る前内側部に 強い 変化
が あ り, こ れ は 4症例に お い て共通 に み られる 特徴 で
ある . 前核 は Papez の 回路ヱの, すな わ ち乳頭体 一 視床
前核 一 帯状回 一 海馬 とい う 一 連 の線維連絡 の 中継核 で
ある . また 海馬 に は本論文の症例群に お い てみ られ た
所見は軽度の線雄性グ リオ ー シ ス で ある が, 視床前核
に 二次変性を惹起さ せ るも の で はな く, また 従来種々
の研究論文に も海馬の 病巣が前核に 二 次変性を も た ら
した と い う報告 はみ られ な い . 前述 した よう に , この
核に は海綿状態 をは じめと す る大脳皮質病変に類似 し
た変化が あ り 二 次変性 の所見も 乏 し い こ と より原発病
変と考 えた い .
内側核 (N. m) は視床内髄板と脳室周囲灰自覚 との
簡の広い 領域 を占め, 細胞構築学的に は2 つ の 部分,
つ ま り吻側 の 大細胞部 (N. m . fa) と尾側 の小細胞部
(N. m .fi)か ら成り立 っ て い る . 大細胞部 は扁桃核27),
側頭葉2 8), 眼 窟回2 9)な どと線締結合 を有 し, 小細胞部 は
前頭葉考隆部 と相互的な結合 を有し て い る3 0). 本論文
の 症例群 に お い て み られ た 内側核病変は主 と して小紙
胸部の 強い 神経細胞脱落と星 状グ リ アの肥大増生で線
推性 グリ オ ー シ ス も強い . また側頭葉病変が比 較的強
い 症例2, 3 で も この 核の大細胞部 はよ く保たれ て い
る
. 扁桃核 に は 全症例で病変 はみ られ ず, 限簡回 に は
症例 1 , 3, 4 で強 い 変化が あ るが 症例 3に お い て 大
細胞部に 線推性 グ リ オ ー シ ス が 中等度み ら れ た の み
で, 他症 例で は 神経細胞は比較的良く残 っ て い る . 全
症例で 前頭葉皮質の 病変は強い が, こ の 小紙胸部の 神
経細胞脱落 は皮質病変の 程度 を越 え, また 同時 に肥大
し た星状 グ リア が 出現 して い る 点や 症例 1, 3, 4 に
お け る 海綿状態の存在 な どは皮質病変 と同 一 と い え
る
. 症例 2 で は海綿状態はみ ら れ なか っ た が, 星状 グ
リ アの 肥 大像が み られ , こ れ ら の 所見は, 内側核病変
が原発病巣である こと･を示 唆 して い る .
N .d. p, N . d. sf は外側核群 に 分類さ れ2 4), N .d. p は
上 頭頂葉, N. d. sf は前楔状回 と 相互的 な線維結合 を
有 し, 上行性線推 をほ とん ど受け ず3 1), こ の ため大脳皮
質 の病巣 が比 較的単純 に 視床 に 反 映さ れ る 核 とい え
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る
. 症例 2, 3, 4 で は こ れ ら の 核の 神経細胞脱落が
あり , 症例 1 で は線維性 グ リオ ー シ ス の みが 認 めら れ
た. 一 九 大脳皮質の 変化 は症例 2, 3, 4の 頭頂葉
の病変は ほ とん ど均 一 で あ るの に , 症例 1 の頭頂業病
変は後頭葉 と共 に 他症例 よ り 高度であ る. ま た N.d.
sf, N. d. p の 病変は症例 に よ り差異が あ る. こ の よ う
な 大脳皮質病変と平行 しな い こ れ ら の 視 床核 の 所見
は , 大脳皮質病変か ら の 二 次的変化 とい う よ りも む し
ろ視床原発性の 一 次性の 変化 を示唆 して い る所見と考
えら れる.
N .d. a は Ⅹrieg の 分類2 4)で は 大半が N. ve ntr alis
later alis に相当する . こ の 核 は小脳 か らの 線綻 を受 け
皮質運動野 へ 投射し てい る. 症例 1, 3, 4 で は小 脳
額粒層の 細胞脱落や Pu rkinje細 胞の 減少, 歯状核 の
神経細胞減少が ある. N . d. a で は, 症例 1, 3 で軽度
の 線推性 グリ オ ー シ ス, 症例 4 で はこ れ に 加 え神経細
胞の脱落 もみ ら れる . これ らの 所見 は小脳病変 に 対応
する所見と考え られ , N . d. p や N . d. sf と は異 なる 所
見で ある.
前腹側核 (N. Ⅴ . a) は, 内側核の よう な部位特異性
はみ られ な い も の の 前頭葉 へ び まん性 に 投射 し, 髄坂
内核 (Fo r m atiointrala m ella ris) や Fo r m atio p畠r a-
v entric ula ris か らの線推 をう け て い る. す なわ ち, 組
織学的に は大脳皮質や祝床を含 む部位か ら の 二 次的病
変 を起 こ しうる核で あ り3 2), 生理学的 に は特殊核 と非
特殊核の両者 の特性 を有 し て い て , か つ re c r uiting
r e spon seに関連す る核 で もあ る . 本論文の症 例群の前
腹側核病変 は, 全例に み られ 主に 尾側の 小細胞部 に 強
い . こ の部位 は淡蒼球か らの 投射線維 を受 けて い る 部
分である が, 本論文の症例群の淡蒼球 に は内 ･ 外髄板
の 線維性グリオ ー シ ス 以外 に は実質の 変性 は存在 しな
い
.
N . Ⅴ. a の 病変を 2次変性 とす る場合 に は前頭葉 を
は じめ とす る大脳皮質や そ の他の脳部位 の病変と の 関
連 を考えな け れ ばな らな い . す なわ ち, 本論文の 症例
群 に み られ た この 視床部位 の線維性 グリ オ ー シ ス は,
こ の 核内を走行 する髄坂内核 か ら の投射線維3 3)と 関連
が深い よう に 思われ る. また病理 学的 に は , こ の 核に
は 内側核や前核に み ら れ た 肥大 した 星 状 グ リ ア が あ
り, 海綿状態が ない 点を除 けば 大脳皮質病変の 性状に
似て い る . しか し神経細胞の脱落に 比 して 線推性 グリ
オ ー シ ス が弱 く, 肥大 した星 状 グリ ア な どの ダ リ ア反
応が少 なく, こ の 点 で 他の原発病変が み られ た視床核
と は異な る. 以 上 N. Ⅴ . a の病理 所見を ま とめ れ ば, 前
核や内側核 と は異な り, 大脳皮質 を含 む脳の 他 の 部位
よ りの 二次的変化が より特徴的 とい える.
視床枕(N. pu)は視床後方 を形成す る核 で 人 を は じ
め霊長類で発達が良く, 発生学的 に も新 し い _ こ の核
は内 ･ 外側膝状体や特殊感覚中継核な どの 祝床核か ら
入 力を 受 け, 長 い 上 行性の 知覚 入力 をほ と ん ど受 け な
い
. また そ の 皮質投射 は後頭葉, 頭頂葉, 側頭葉後方
部, 線条野 な どに あ る3 4). 本論文の 症例群 の 視床枕病変
は全例 に 強い 神経細胞脱落が み ら れ, その 性状 は内側
核 に 類似 し, 海綿状態, 星状 グリ ア の 肥大増生な どが
み られ た
.
症例 1 で は貴大の 皮質病変 は後頭葉, 頭頂
葉に あ り, 症例 3, 4 では 前頭葉, 側頭葉の 皮質病変
が最も強 い . しか し, 視床枕の 病変は, 症例 1 が症例
3, 4 に 比 し て軽 い . 症例2 で は, 後頭 葉や 頭 頂葉の
皮質神経細胞 の 脱落の 程度は , 視床枕の それ に 比 して
軽微 で あ る. 症例 3 で は, 外側膝状体 に 線推性 グ リオ ー
シ ス が み ら れ るが , 神経細胞脱落 の 所見は な い . 症例
4 で は内側膝状体 に 中等度の神経細胞脱落があるが,
視床枕の 病変 は これ を上 ま わ るも の で ある . 各症例の
視床枕の 変化は, 皮質病巣と同性状 で あ り, こ れ に加
えて前述 した よ う に 大脳皮質 をは じめ と す る病巣 か ら
の 二 次的変化が み られ な い と 考え られ, 原 発 病巣 と思
わ れ る.
2 . 視床非特殊核病変 に つ い て
髄板内核 に は, 正 中核(N. c e), 芳束核(N. pf), 正
中内側核(N.ilia . c. m), 正 中外側核(N.ilia. c.1)な
どが あ り, 主と して 脳幹網様体か らの 入 力を う け, 線
状体投射 へ の 側副路 を有 し, びま ん性 に 大脳皮質 へ 投
射線維 を出 して い る. 脳 幹網様体か ら の 上 行線経 机
Na uta & Kuy per s
3 5)に よ る Golgi法の 研究 で, 主と し
て 中心被蓋束を通 り , 髄坂内核 へ 到達 し同側性に 正中
核や斉束核, 視床腹側部 に 終末す る とさ れ て い る. ま
た脊髄視床路か ら両側性 に 線推を受 けて い る. こ の 他
に , 髄坂内核は小 脳の 歯状核や室頂核 か らの 求心 線維
を う け る とさ れ てい る が3 6), これ らの 上 小 脳脚か らの
線推 は正 中核 を通過 し, 正 中外側核 へ 終末す る とされ
て い る
. 本論文の 症例群の 髄板内核の 各 々の 核に つ い
て み る と, 努束核で は症例1 で 中等度 の 神経細胞脱落
と線維性 グ リ オ ー シ ス が み ら れ, 肥大 した星 状ダ リア
や 海綿状態は み られ なか っ た . その 他の 症例 で は線維
性 グ リオ ー シ ス の み が み られ た が, 脳幹や脊髄の 病変
は症例 2 で最 も強く , 脳幹の 病変 の 影響は み られ ない
と思 われ る. 正 中核で は症例 1, 3 で 軽度 ～ 中等度の
神経細胞脱落 , 星 状 グリ ア の 肥大増生, 海綿状態がみ
られ た. 症例 3, 4 に は 強い 小脳病変が み られ たが,
症例 4 の 正 中核に は病変は な く, 前述 し た脳幹病変と
の 関連 で み ても , 小脳や 脳幹 の病変の 影 響 はな い もの
と 思わ れ る.
以 上本論文の 症例群 で は, 脳幹や 脊髄, 小 脳の 病変
に よ る 正 中核 や労束核 へ の 二 次性変化は み られ な い も
の と考 えら れ る.
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各症例 に お い て, 正 中核一斉束核複合 に 関連す る と
思わ れ る もの は, び まん性の 大脳皮質病変と強い 線状
体の 変化で ある と思わ れ る. しか し大脳皮質の 病変が
こ の 核に 二 次変性 を起 こ させ る と い う組織学的な知見
は広汎な生 理 学的知 見 に 反 し て極 めて 乏 しい . しか し,
Bo w sher3 7)の 研究 に よ れ ば, 正 中核よ り 皮質下白質に
向う 投射が ある と して い る . ま た正 中核 一 斉束核複合
は主に 被穀 へ 投射 し て い る と い う解剖学的知見が あ
る. また Ma rtin3 8)に よ れ ば, 中枢神経系の 変性疾患の
約半数に 正 中核の 病変が あ り, と く に脳 幹網様体の 変
性 を合併 し て い る reticulo c e reb lla rdege n e ratio n
や spin o retic ulo
-C e rebella rdege n e r ation な どで は正
中核の 大細胞部, 線状体病変な どを 有す る Hu nting-
ton 舞踏病 で は こ の 核 の 小紙胸部が変性 を起 こ す と し
てい る
.
本論文の 症例群の 正 中核は主 と して小紙胸部
の 変性が 主 で ある. こ れ を二 次変性 と考 えた場合に は
線状体病変 との 関連 を求め る の が妥当 と思 わ れる . し
かし芳束核 の 組織学的変化は皮質病変の 性状 と は異な
り, 二 次変性の 変化が 主 で , 一 方中心核に は星 状グ リ
アの 肥 大増生 や 海綿状態が あ り皮質病変と同性状で あ
り, 原発病巣と み な され る.
Fo r m atio pa r a v e ntricularis は Krieg の 分 額2 4)で
は正中線核 (midlin e n u cleu s) と呼 ばれ , 第III脳室周
囲の 灰白質や視床間橋 な どに 存在し, 視床下部と の結
合を有 して い る. 本論文 の 症 例群の こ の 核の 病理像 は
症例2, 3の N . r eに お け る軽度 ～ 中等度の 神経細胞
脱落以外は 主 と して線雄性グ リオ ー シ ス の み で , これ
はC･J病 に し ば し ば み ら れ る脳室周囲 の 線維性 グ リ
オ ー シ ス に 一 致す る所見 で あ り3 9), 祝床 の 病理 像を論
ずる上 で は あ ま り意義 は な い もの と考 え られ る.
綱様核 ( N. re. pr) は視床外髄板内部の 薄い 灰 白質
の細胞層 で , Golgi法の 研究40)で は, こ の 核は大脳皮質
との 線推結合を有せ ず, 中脳被蓋や網様体と の 結合が
ある とさ れ て い る . 本論文の 症例群で は こ の 核 に 病変
はなく, 病理学的な意義 はな い もの と考 えら れ る.
3
. 特殊感覚中継核病 変 に つ い て
後腹側核(N. Ⅴ . P) は内側後腹側核 (N. Ⅴ . p∴m) と
外側後腹側核(N. Ⅴ. p.1)に 分け られ , 脊髄視床路か ら
の表在深部知覚 な どの 感覚性入力 を受 け, 中心後回 に
投射線推 を出し て い る. この 核の 身体表出は 生理 解剖
学的に よ く研究され て い る . 本論文の 症例群で は, 症
例1 で N. Ⅴ . p.1, 症例4 で N. Ⅴ . p.1 と N. Ⅴ. p. m に そ
れぞれ軽度の 線推性 グリ オ ー シ ス が み られ た だ け で 実
質変性は なか っ た . 各症 例の 大脳皮質の 病変 は この 核
に 二 次変性 を起 こす に 充 分な組織荒廃 で あ っ た が, 症
例2, 3 で は こ の 核は 正常 で, 各症例 で 脊髄視床路の
変性の 所見は な く, 本論文の 症例群で は この 核の 病変
に 有意義な もの は 認めら れ なか っ た .
4 . Metathala m u s病変 に つ い て
外側膝状体は視覚経路の中継核で 視床腹側核や視床
枕, 皮質線条野 と 関連 を有 する 背側部と無名帯と関連
の ある腹側部よ り成 っ て い る
. 本論文の症例群で は症
例 3, 4 で中等度の 線推性 グリ オ ー シ ス が みら れ た の
み で 実質変性の 所見 はみ られ な か っ た . 視神経や網膜
の 病巣に よ り外側膝状体に 変性が起 こ る こ とは 周知 の
こ とで , その 部位 の 対応も かな り正確 に わ か っ て い る
.
C･J 病に お い て は , こ の 核の 病変 の 記載 は乏 しく , ま た
後頭葉病変の 強い Heidenhain 型 でも こ の核 の変性の
記載は な い1 1)1 2). しか し, 自質の強い 変性や視神経の 病
変 を有す る症例4 1)で は, こ の 核 に 病変の記載が ある . つ
ま り外側膝状体 の 病変は 二 次変性が主で それ は視索や
膝状体鳥拒路な どの 変性 に 基くも の と推定さ れ る.
内側膝状体は, 聴覚の中継核で あ り, 下丘 中心核よ
り の 線維 を う け, 膝状 体側頭路 や聴覚放射 を経 て
Hes chl横 回 へ 投射 す る. 本論文の症例群 で は, 症 例 4
で 中等度の 神経細胞脱落や線推性グ リオ ー シ ス , 星 性
グリ アの 肥大増生が み られ る
.
こ の核に 関連す る下丘
に は粗大病変 はな く, 聴覚放射な どの 自質に も異常 を
み な い こ と な どか ら症例4の 内側膝状体 は原発病巣と
考え られ る. C･J 病に お い て こ の 核の 病変の 記載は外
側膝状体同様に 少な い . M artin 川1 2)の 症例で も線推性
グリ オ ー シ ス の み が記載され て い る
. 後述す る進行性
視床性痴呆 で は こ の 核の 変性が 多い が, C･J病 に お け
る本核の 傾痛性に つ い て は今後 の 検討を待ち た い .
ⅠⅠ . 禎床病変の 成因 に つ い て
M a rtinll) 1 2)は 1966年 に 7症例, 1967年 に さ ら に 6
症例 を追加 して C･J 病の 視床病変 に つ い て 報告 して い
る
.




. a の 病変の 記載 に 乏しく , ま た N.pu で は未検索
な症例 も多い が , N . m の 病変 に つ い て は全症例で 強
い 病変の 記載が あ り, 本論文の 症例群の 所見と 一 致 し
て い る . M a rtin 報告の 症例 13 は軽微な皮質病変と強
い 視床変性 を有す る視床型 で あ るが , その 病変分布 は
N
. a, N . m に病 変が あり, 本論文の 症例群 と類似 し て
い る
. 小 田 ら1 3)は, 1973年 に C･J病 や Pick 病, A l-
Zheim er病, 進行性視床性痴呆 な どの 疾患で, 視床変性
の 分布や病理像を総括 して 論じ, 特に C･J 病に お い て
は, 視床病変の 分布が 発生 学的に 新し い 高次の 部位 に
強い 傾向の ある こ と を指摘し て い る . C･J 病と して は
亜急性海綿状脳 症 が 1 例とJakobの 古典型が 2例含
まれ て い るが , 前者の 視床病変の 分布は, N . a や N . Ⅴ ,
a の病変が な い 点 を除けば, 本論文の 症例群 と類似 し
て い る
.
しか し後者の視床病変 の分布 は視床吻側 持病
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Fig. 20. Sche m a of the thalamic le sio n (J･ J･
Ma rtin , 1966). Se rial n u m er als (1･7) at the top
lin e repr es e nt the individu alc a se s r epo rted･ A･
N . a nte rio r; Re, N ･ r e u nie n s; Pm , N ･ pa r a
-
m edianus; Pt, N . pa r ate nial is; M , N ･ m edialis;
Pf, N . pa r afa scic ula ris; Li, N ･ 1imita n s; C M･N ･
c e ntr alis; V A, N . v e ntr alis a nterior; V O, N ･
v entralis o ralis; VP L, N . v e ntr alis po sterio r
late r alis; V P M, N . v entralis po ste rio r m edialis;
D A, N . dor salis a nte rio r; D P, N . dors alis po s
･
terior, Dsf, N . do rs alis s uperficialis; Pul, N ･
pulvin a r; R T, N ･ r etic ula ris; G L, N ･ ge niculatu s
late r alis: G M, N. ge nic ulatu s m edialis.
林
Fig.21. Sche m a of the thala mic les
io n (J･ J･
M a rtin , 1967). Serial n u m e r als(1･13) at theleft-
m o stlin e r epres e nt theindividu alc a se s reported･
T he shadeis da rker,thelesionis se v e re r･ A, N ･
a nte rior; M , N ･ m edialis; C E, N ･ C e ntra
lis; Ⅴ,
N . ventr alislate r alis; V A, N･ V e ntr alis anterio r;
D, N. do r s alis; P U, N ･ pulvin a r; R T, N ･ reti
･
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その他 の視床核の病変は ない . ま た中心核 の病変の記
載が な く , この 点で 本論文の 症例群 と は分布 がや や異
な っ て い る . 白木4 2〉は 1974年の C-J病の 総説の 中で ,
視床病変の共通 した 亜核 の病巣は内側核 に あり, これ
が精神症状に 果 たす 役割 を強調 して い て, 視床変性の
分布の広が り は疾患の経過 に よ る と こ ろが 大き い と結
論 して い る.
以上 , 本論文の症例群め視床病変を要約す る と, 各
症例 の 視床亜核 の病変分布 に 一 定し た傾向が み られる
こ と, 組織学的に 神経細胞の 脱落, 星 状 グ リ アの 肥大
増生 , 海綿状態が 主 な所見 で あ る. す な わ ち こ の よ う
な変化 を示 す 核が 前核, 内側核, 視床枕 , 前腹側核な
どの 連 合核や皮質中継核 と中心核で あり , 症例4 で は
内側膝状体 に も み られ た. 線推性 グ リオ ー シ ス と 神経
細胞減少と い う 二 次 変性 の 変化は小脳病変を合併する
症例 の N. d. a に み られ , ま た努束核 に も症例 1 で み
られ て い る
.
つ ま り中心核 を除く非特殊核の変化は線
雄性 グ リオ ー シ ス が 全体 で あ り, そ れ は脳室周囲の 諸
核に お い て 著 しか っ た . こ の よう な視床亜核の 変化を
他部位 との 線推結合 の立場よ り検討す る と, 連合核や
皮質中継核で は 大脳皮質の病変分布と こ れ に 対応する
視床核 の病変分布が不
一 致 で あ り視床病変の 性状は大
脳皮質 に み ら れ たも の と 同 一 で あ る. こ の こ と は これ
ら の 核の 変化は大脳皮質病変の 二次変性所見と い うよ
りは, じJ 病に よ る 一 次性 の 過 程 を意味 し て い るも の
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と考え る. 次に N . d. a は明 ら か に 小 脳の 病 変と 相関
し, 外側膝状休も白質変性 を有 する症 例 で は病変が み
られ る こ と が知 られ て お り, N . d. a や外側膝状体の 変
化は二 次 性の もの と 考え る.
線維性 グリ オ ー シ ス が 目立 ち, 実質変性が 乏 しい 核
は中心核 を除く視床非特殊核で と く に N. re, N . pm ,
N .ptな ど で ある が , こ れ らの 所見は C-J病 に お け る
脳室周囲の 線維性 グリ オ ー シ ス の所見に 対応す る も の
である. しか し この 所見は視床の 変性過程 と い う よ り
も, 視床以 外の 中脳水道周囲や第ⅠⅤ脳室底 な ど に も み
られる あ る意味で は非特異的所見で あり , 視床変性 に
方 ける 意義 は少な い と 考 えられ る. 症例 1 の努束核 に
は二 次変性 の 所見が み られ , 大脳皮質や線状体の 病変
などが 1 つ の 原因と考 えら れ た.
1960年に Ne vin ら3〉は 亜 急性海綿状脳症 を提唱 し,
循環障害を その 原因に 求 め疾患の独立性 を主張した .
本論文の 症例群で明ら か な循環障害性の病巣は, 症例
2 の視床吻側部の 小軟化巣が挙げら れ る. しか し症例
2の視床の 変化 は両側対称性で あり , 疾患の 経過が進
行性で あ り, 急性期の エ ピ ソ ー ドが な か っ た こ と か ら,
この 軟化巣の も つ 意義はあ まり なか っ た もの と考 え ら
れる
.
C･J病 は しば し ば けい れ ん発作 を伴い , こ れ に よる
視床の 変化も考慮 に 入 れ る べ き であろ う. ScboIz43)に
よれ ば, けい れ ん に よ る視床の 変化は, 組織学的に 虚
血性壊死病巣で あ り, それ は外側核や内側核 に 強く,
前核や 視床枕 に は通常み られ る こ と は少 な い とい う .
本論文の 症例群の 視床病変の分布と は明ら か に 異な っ
て い て , ま た病理組織像も虚血性壊死病巣と は異な る
要 変化であ っ た こ と よ り, けい れ ん発作の 視床病変 へ の
関与はな い も の と 考え たい .
最後 に , 系統発生学的観点か ら本論文の 症例群の 視
床病変 を考察して み る.
Ros e& Wo oIIS ey
小りの 総説に よ れ ば, 視床は系統発
生学的に 古い epithala m u s, V e ntralthala m u sと多数
の神経核 に 分化 して い く新 し い do r salthala m u sの 3
つ に 分け られ , こ の do r salthala m usは さ らに 視床外
か ら求心 性の 線維 をう け る extrinsic nu clei と, それ
以外の intrin sic n u cleiに 分け られ , 前者 に は do rsal
lateralge nic ulate body と m edial ge niculate body,
V entralgro up, a nterio rgr o up, 後者は m ediodo rs al,
dors olate ralgr o up と な り, 高等哺乳動物 で よ く発達
する核群 (m ediodo rs al,dors olateral, Ce ntr u m m edi-
an u m)と下 等動物 で発達 が良く, 高等動物 で 退 化す る
mi dline n u clei,intrala min a r n u clei と な る. つ ま り,
人の 視床に お い て , do rs althala m u s, と りわ け, 内側
軌 視床1丸 正中核 な どは発達が よく , 正 中線核や正
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中核 を除く髄板内核, 腹側核群, 前核, 膝状体 な どは
発生学的に はや や 古い .
本論文の 症例群や M a rtin 川 1 2), 小 田ら1 3), 白木ら4 2)
の 症例 に お け る視床病変 は, 内側核, 視床枕な どの 発
生学的に 新 しい 核 に 一 定 した病変が みら れ, これ よ り
やや 古い 前核, 中心核 に は病変 の出現頻度が や や少な
く中等度の 病変が みら れ る. こ れ に対 して発生学的 に
古い 正 中線核, 網様核 , 中心核 を除く髄坂内核に は実
質変性は ほ とん どなく , また 大脳皮質病変の性状 と も
異な っ て い る . 以 上 の知見 は, C･J 病に お ける視床病変
が系統発生学的な新旧の 序列 をよ く反映 してい る こ と
を示 して い る. こ の よう な系統発生学的な観点か ら み
る と, 症例 2, 3, 4 の大脳皮質病変の 分布 に も こ の
傾向がみ ら れ る. つ ま り前頭葉前方の前頭前野 , 第 3
側頭 回な どの 発生学的 に新 しい 脳 回 を中心に それ ら の
症例 の大脳皮質病変の強い 領野 が広が っ て い る . 症例
1 で は, 後頭葉 に 最強 の病変が あ り, 前頭葉や 側頭葉
の 連合領野 は後頭葉に 比 較すれ ば軽い が , 側頭葉の 各
脳回 に お い て は他の 3症例 と同 じよう に , 第3側頭 回
に 皮質の 変化が強く存在 して い る.
こ のよ う な病巣分布 と系統発生学的脳領野 に 関す る
最近 の研究 と して, Bru c eら4 5)は, S Cr apie の伝達実験
で age nt の Str ain に よ り 病変の 1aterality が 起 こ る
こ とか ら age nt 間で も 神経組織 へ の 親和性 に 羞が あ
り, 侵入経路や潜伏期間の差な どとも 関係が あ ると述
べ て い る . また,John s o nら46)は様 々 な ウ イ ル ス 性疾患
の 選択的傾病性に つ い て実験 を行い , 海綿状脳症な ど
の 慢性脳疾患 で は 宿主側の 細胞は代謝的に 高い 機能 を
有 して い る も の ほ ど侵さ れ やす く, そ れ は同時 に修復
機能の低い 細胞 で ある と論 じて い る .
C-J 病は非通常型遅発性 ウイ ル ス 感染に よる伝達性
脳症に 属す る. 本論文の 症例群 を含め C･J 病の病変は
単な る脳の 感染症と異な り系統変性症と類似の 分布 を
示 して い る . こ の こと は上 記の agent に対す る神経組
織の 親和性や選 択的傾病性の 仮説を支持する もの と 考
え る. さ ら に 本論文の 症例群の 視床病変の 解析 よ り,
C･J病の 亜 型 に も 系統発生学的に 新 しい 核 が 一 次性 か
つ 重 篤に 侵さ れ る こと が明ら か に され た. こ の こ と は
上記の 仮説 を強く 示唆す るの みな らず,G-J病の 中枢神
経系の 傾病性や臨床症状との 関連 を考 える際の 重 要な
指標 をな す もの と 考える.
ⅠⅠ
. 視床病 変 と 臨床症状と の 関連
本論文の 症例群 や M a rtin1 1)1 2), 小 田1 3)な どの C-J 病
に お ける視床病変の分布は上 述した よう に 発生学的 に
一 定の傾 向の ある こ とが明 らか とな っ た . 本論文 の 4
症例 の臨床症状は各症例に おい て, 痴呆 , 意識障害,
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た錐体外路症状, 錐体路症状, 脳皮異常 な ど従来 い わ
れて い る C･J 病の 臨床症状 を呈 し て い る. C-J病 はい
わゆる 初老期痴呆 の 中でも 急速 に 進行す る痴呆で特徴
づ けられ て い る. 末次 ら47)は C-J 病の精神症状 の特徴
を疾患の 早期 か ら認め られ る意識障害と その 亜 急性の
経過に ある と し, こ の よう な特徴は他の初老期痴呆に は
みられ な い も の と述べ て い る . これ は1 つ に は, C･J 病
の病変分布が広汎 で激 しい こ とや 病変過程の 進行が早
い こ とが あげ られ る と思う . こ の 中で と りわ け高次の
神経機能を も つ 視床の病変 は, その 臨床症状 に 大き な
関与をも つ こ と は十分 に 予 測され る. 文献上 , 神経精
神症状 に 関連 を有す る と考 えられ る視床亜核 は以下の
如く で ある.
す なわ ち, 前核は Pape zの 情動 回路の 中継核で , こ
の核の 病変は記憶障害 や情動異常 を起 こ し4 自), と く に
Kor sakoff症候群 の 重 要な責任病巣の 1つ 4 9)で ある.
内側核 は種々 の神経精神症状と の関連が深い . こ の核
の病変 に も と づ く 症状 は多 く の症例 で報告さ れ て い
て, W alke rの 視床内側症候群5 0)の い く つ か の 徴候 を
呈して い る. この 中で腫瘍性病変51ト5 3)で は, 幻覚や妄
想, 興奮, 自発性減退 , 人 格変化 とい っ た精神分裂病
様の症状や脳波異常な どが記載され , ま た病状の動揺
性があ る こ と が指摘さ れ て い る. 一 方循環障害な どに
よ る硬塞や出血 などの 症例 で は, 長い 経過の 末 に視床
性痴呆 を呈 した もの 5 4)も 報告され て い るが , 多く は健
忘や失語症状と い っ た 症候 に 軽い 感情や情動の 障害が
加っ た もの が 多い 55)～ 5 7). 内側核と 同様の 傾向 は視床枕
に お い て もみ られ , Papez
5 8)の 報告 した視床枕病巣 に
よ る精神分裂病様 の 症状や Oje m a n n5 9)の 電気刺激 に
よる呼称障害な どの報告が ある . また視床枕 は解剖学
的に も, 後頭葉, 頭頂 葉, 側頭葉 に 開い た 扇の 要60 )に あ
たり, これ らの大脳皮質領野 は神経心 理 学的症状との
関連も あ る こ と か ら, 視床枕の 症候 は複雑で あ り, 単
一 の 精神神経症候群 とい う よ りも, 視床枕内で の 各部
の 広が り や刺激, 脱落徴候 と関係し てい る と もい われ
る
.
視床非特殊核病変 に よる症状と し て は, 中心核病変
に よる 舞踏病様運動の 報告61〉と正 中線核病変に よ る睡
眠過多を呈 した症例6 2〉な どが ある が, こ の 核の 病変 に
よる症候 は報告も少な く ま だ不 明の 点が 多い . 特殊感
覚中継核 は知覚の 統合や調節の 中枢 で あ る. C-J病 で
の 知覚障害の 報告が少 な い の は痴 呆 や 意識障害 に 加
え, こ の 核の 病変 が稀な た めと 思われ る.
以上述 べ た よ う な視床病変 に 基 く症候 は, C-J 病の
場合に は大脳皮質 の 病変 をは じめ と す る他の 中枢神経
領野の 広汎 で 激 しい 病巣の た め個別的 に 明ら か に す る
こと は困難である. よ っ て 以下本邦例の剖検報告 を中
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心に 視床病変を有す る C･J病症例と視床病変 を有 しな
い 症例 と で比 較検討 を試み る . Fig.22 はそ の集計で あ
り, その詳細 は Fig. 23 と Fig. 24に示 した. 41症例
中視床病変 のみ られ た もの は 31症例(75%)で , こ れ
は Siedle r& Mala m ud6)の 67%に近 い 結果 で ある. 病
変分布 をみ る と, 大脳皮質の病変は必発で, つ い で線
状体 に 多く, 以下視床, 小脳, 脊髄, 淡蒼球, 橋, 中
脳, 大脳白質の順 であ り, Kirschba u m8), May9)の 報告
に ほぼ 一 致 して い る. 臨床症状で は, 初発症状と し て,
精神症状 と神経症状 の頻度は同じである. 神経症状の
中で最も多 い も の は ミ オク ロ ー ヌ ス や 筋強剛で あ り,
次 い で歩行障害や構音障害である. 精神症状で は興奮
や幻覚, 抑う つ 症状 な どが多く 出現 して い る.
C･J 病の臨床 一 病理 を視床病変の 有無 で比 較して み
ると , 発症年令 や性別, 躍病期間な どで は差 はみ ら れ
なか っ たが , 視床病変の な い も の では脳重が やや 重く,
中脳, 橋, 延髄 に 病変が み られ ず, 視床病変 を有す る
症例と で 差異が み られ た. しか し脊髄病変の 頻度で は
両者間で差は な い . 臨床症状で は, 視床病変 を有す る
症例 で は, 初発症状と して 神経症状 が多い の に対 し,
視床病変を有 し ない 症例で は精神症状で初発す る も の
が 多い . ま た視床病変 の な い 症例で は抑うつ 症状が み
ら れ ない の に 対 して幻覚が やや 高頻度であっ た. 周 知
の如く , C･J 病の 精神症状の多 く は器質性精神症状 で
あり, 末次 ら4 7)の 指摘 のよ う に 意識障害が そ の基盤 に
あるも の と考 え られ る. 神経症状の中で は, ミオ ク ロ ー
ヌ ス , 筋 園縮な どの錐体外路症状 に は視床病変 の有無
で差異は み られ ず, 錐体外路症状 に 対 して は視床 よ り
も被穀や淡蒼球な どの 基底核の病変が関係が あ る と思
われ る. 錐体路症状 は これ に 対 して, 祝床病変 を有す
る症例に 多い が, 大脳皮質, 橋, 延髄 な どの 脳幹病変
の 影響も考慮 しな けれ ばな らな い .
CtJ病 の特徴的脳波所見 とい わ れ る周期性同期性放
電 (periodic syn chro n o u sdis cha rge, P S D と略す)
は, 辣波, 鋭波 一 徐波複合が 3相波 を形 成し, 各導出
に お け る び まん性, 周 期性, 同期性 を有 し, 疾患の進
行 に つ れ てそ の周 期が 延長 し背景脳波が平担化す る と
い う 特徴 をも っ て い る . 本論文の症例群で は症例 1 ,
3, 4 で典型的な P S D が み られ, 症例 2 で は基礎律動
の 徐波化の み が み ら れ P S D は観察 さ れ な か っ た
.
こ
の P S D の成因 に つ い て は, ミ オク ロ ー ヌ ス や 心機能,
呼吸 リ ズム な どと の関連 を求め た研究約)6 4)が あ るが 多
く は否定的 で あ る. ま た PS D は各種 の脳疾患 に 伴 っ
て出現 す る こ とが 知ら れて い るが , この 起源に 関し て
は2 つ の 考え 方が ある . 1つ は限局した病巣に 由来す
ると い う も の で , 腫瘍 や局所的な血管障害な どが こ の
根拠に な っ て い る
.
しか し局所病巣に よ るも の は, 病
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⊂ラ 状 が比較的急性の場合に 出現 しやす く , 発作波よ り構
ゝ 成さ れ, 脳波上 の 局所部位が解剖学的な病変部位 と
一
致 しな い こ とが 多い 65)68). ま た外部の 刺激に よ る変化
に乏 しく, かつ ほと ん ど全例 で焦点性の て ん か ん 発作
一 を伴 っ て い る こ とか ら, て んか ん の範噂 に含 まれ る と
考 え られ､る . 他方は PS Dの成因と して, 大脳皮鼠 皮
一 質下灰白質, 脳幹網様体の各々 の神経領痢こお け る相
互作周に 求め よう と す るも の で ある . ぞれ は, 脳幹網
様体か ら大脳皮質ま で の 汎性投射系が C･J 病の P S D
= わ発生に 関連 してい る とい う考 え方で ある.
た と え ば Nelso nら
6 7)は, 小脳 病変 の強 い Br o w･
-
n ell-Op pe nheim e r型 の C･J病患者に お い て, い くつ か
の薬剤の投与に よ り, 体性知覚誘発電位 の変化 を調 べ
･･ た . その結果, 誘発電位の出現 は第 一 次知覚路 を通る
林
場合よ'り も長 く, 刺激 の 種類と 無関係 に 誘発電位の 皮
質 上 の 分布 が 一 定 して い る こ と か ら, 汎性投射系の
P S Dに 対す る重 要性 を強調 し, 脳幹網様体が大脳皮質
や小脳 か らの 影響の解放に よ り周 期活動 の 元進 を起 こ
し P S Dを生 じる と述 べ て い る . Ray po rt
6 8)は C-J 病患
者の 脳生検 の際 に誘導 した 深 部電極で淡蒼球 に
一 致 す
る部位 に 頭皮上 と同 じ P S Dの 脳波像 を得 た と報告し
て い る1. Bign a mi6 9)は A T Pa s eの抑制物質の o u abain
をネ コ の脳内に 投与す る こ と に よ っ て , 大脳皮質と視
床に 海綿状態を作 り pe riodicdis cha rge を得た と報告
して い る. Ro s sini ら
7 0)は C-J病患者 に 種 々 の 薬剤を
投写 し て P S D の抑制 に 関す る 実験 を行 い , 汎 性投射
系が皮質病変 に よ り 抑制解除 の 状態と な る た め に ,
PSD が生 じ る と説明 して い る. Gloo rら
7 1)の 周期性脳
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波異常に 関 する び ま ん性脳 症の 脳波の 研究で は, 大脳
皮質と皮質下灰白質 に 同時に 病変を も っ た場合 に 周期
性脳波異常 が出現す ると 述 べ て い る .
以上 , 生理 学的研究で は, P S Dの 出現 に 関し ては ,
皮質と 皮質下灰白質の 病巣が同時に 存在す る こ とお よ
び, 脳幹網様体か ら の 汎性投射系が重要な役割 をは た
して い る こ とが 強調され てい る. こ の よう な観点 か ら ,
本論文の 症例群の 視床病変の 分布 をみ る と, 視床連合
核と皮質中継核の 強い 病変が認 めら れ, 髄板内核や 正
中線核, 網 様核 な どの 非特殊核 は多少の 病変は あ るも
のの ほ ぼ保た れ てお り, また, 汎性投射系の 調節機構
を有す ると さ れ る前腹側核も強 い 変化 を生 じて い た.
この よう な 視床 の状態は汎性投射系が連合核や皮質中
継核か ら遮断さ れた 状態 と なり, 大脳皮質病変に よる
抑制解除の 状態 も加わ り, 汎性投射系の 解放現象と し
てP S Dが 出現 した も の と推測さ れ る. また 症例 2で
PS D が み られ なか っ た の は, 視床吻側部の 病変が強
かっ た こ とや 大脳皮質の 病変が比 較的軽度 で あ っ た こ
とと共に 視床 に海綿状態が存在 しなか っ た こ と が可能
性と して 挙 げら れ る. C･J病の 海綿状態 の 起源 は神経
細胞 に 由来す る と い わ れ て い る72). La ndis ら7 3)は, Ci
J 病患者の 脳生検組織の Golgi法に よ る 研究 で樹状突
起の bleb と呼ば れる 襲胞状の腫大 を観察して い る. こ
の よう な樹状突起の変化が シ ナプ ス 間の 電位活動に 影
響が あ ろう こ と は十分 に 考え られ る. すな わ ち, P S D
の 成因の 条件 と して, 組織学的 に海綿状態が大脳皮質,
視床に 存在 す る こ とが 重要で ある とい う こ とが 本論文
の 症例群の視床病変の 分析よ り明らかゝとな っ た点であ
る.
Ⅳ ∴視床性痴呆と の 比 較
Ste m7 4)が, 亜 急性の 経過 をとる進行性の 痴呆 で病理
学的に 両側対称性の視床変性 と下オ リ ー ブ核 の痛変 を
も っ た症例 を報告 して 以来, 類似の症例 は悪性腫瘍 に
よ る も の7 5)な ど を 除き 11例報告 榊 瑚7 4)76
-
79)80- 83)され
て い る. Gr血 thal76)は , 内側核と 前腹側核の 両側性変
性 と 片側 の 赤核病変 を も つ 症 例 を報告 し, tbala･
mis che De m e n zを提唱 し, その 原因を視床穿通校の循
環障害に 基く も のと した. しか し この症例 は, 今日で
は動脈支配領域が病変 の 部位 と 一 致 しない こ とや , 急
性期の み られ な い 慢性進行性の経過 で視床の 変性が上
記の 2 つ の 核 に 限定され て い る こ とな どか ら系統変性
症 で ある と 考え ら れ て い る. M c Me n e m ey の報 告症
例柑)を除き著者が まと めた 各症例の 視床亜核の病変分
布 とそ の 頻度 は Fig. 25の ごと くで ある. これ らの疾
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患 は い ず れ も 現在 で は, pr Ogr eS Siv e T hala rn u sde-
m en z
8 4)
, thalamic syste mdege n e r atio n
8 3)と呼 ばれ ,
視床の 系統変性症 とみ な され て い る . Fig.2 5に 示 す よ
う に進行性視床性痴呆 で は 内側核, 前乳 外側核 に 高
頻度に 病変が あ り, 確病期間や発症年令 と病変の 範囲
と の 間に は相関はみ られ ず, 病変 を有す る亜 核の 病変
分布 は系統発生学的に 新 しい 核 に 集中 して い る .
本論文 の 症例群 や M artin の 症例Il)12)と比 較 して み
ると , N . v . p. m , N. v . p.1 な どの核 に も比 較的よ く病
変が み ら れ, ま た視床枕の 病変の頻度 は N.d. p の そ
れに 比 べ る と やや少な い . 個 々 に みる と , N . Ⅴ . p や N .
r e. pr, 内･外側膝状体と い っ た核に 病 変の み られ る症
例で は祝床亜核の病変の範囲が広い と い う特徴がある
が, 新旧の序列は保た れ て い る. こ の 点で は C･J 病の
視床病変と異 なる 点で あ る が, 内側核に 強い 病変 と高
い 出現頻度は C-J病 の 視床病 理 と共通 して い る. 以 上 ,
C･J 病と視床性痴呆の祝床病理 を比較 すれ ば, 視床亜
核の 病変分布は, C-J病で は 後者 に 比 べ て 限局 して い
る が, 両者共 に 系統発生学的に 新 し い 核 を 中心 に 広
が っ て い る こと が明 らか と な っ た . こ の所見は , 今後,
各種の 中枢神経系疾患に お ける視床病理 を観察す る際
の重要 な方向性 を示 唆す る もの と考 える.
結 論
4症例の C･J 病の臨床病 理学的観察お よ び各症例の
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Fig. 25. Sche m a of distributio n of the thalamic
le sio n s(shaded pars s)in ten c a sds with prim a ry
thala rnic defener ation . T he a utho r
'
s n a m e s a re
at the up per･ m O Stlin e.
以 下 の よ う に 要約さ れ る. すな わ ち , 視床連合核や皮
質中継核 に は強 い 神経細胞脱落や肥下 し た星 状グ リア
の 増殖, 線維性 グ リ オ ー シ ス と 1症例 を除 き海綿状態
が み られ , これ は大脳皮質に お い て み られ た 病変の 性
状 に 類似 して い た. また 4症例 に お け る大脳皮質の病
変の程度 は視床 に 二 次変性を生 ぜ しめ る に 充分 である
が , 各症例 に お い て 大脳皮質の 各領野 の 病理 の 程度は
平行せ ず, 病変の 性状よ りみ て も主 な 変化は C-J 病の
一 次性 の 過 程 で ある と考 えた. 祝床非特殊核 で は, 線
推性グ リ オ ー シ ス を 主体 に した 問質病変が 主 で あり,
大脳皮質や線状体病変 か らの 二 次 的影響 と考 え られ
た. 祝床特殊感覚中継核 に は病変は み られ な か っ た .
こ の よ う な視床 の病変 分布は系統発生学的見地 や 11
例の 進行性視床性痴呆 と の 比 較か ら, C-J病 の 視床病
変は系統発生学的に 新 しい 核 に 集中し て い て , か つ →
次性の 強い 病変 が み られ る こ とが特徴的で あ る. 視床
病変 と臨床症状 との 関連 に つ い て は , び まん 性の 大脳
皮質病変が す で に 存在す る た め に , 視床病変の臨床症
状へ の 意義は 明らか で は な か っ た . しか し本邦例の C･
J病 の 剖検報告の 検討か ら視床病変 を有 す る症例と有
しな い 症例と で ,臨床症状や病理所見に 相違が み られ,
視床病変 を有 しな い 症例で は精神症状が広範囲に み ら
れ , 神経学的症状で初発す る も の が 多か っ た . C-J病の
特徴的脳波所見で ある P S Dに つ い て は , 視床連合核
や皮質中継核の 病変 に よ り刺激遮断状態と な っ た非特
殊核の 解放現象 に 一 因が 求 めら れ ると と も に , 視床に
お け る海綿状態 に も 原因が ある も の と推論 した.
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KeyWords:Creutzfbldt
･Jakob dise ase, Ne ur opathology,T h alm u s,Qu antita ive a n alysis･
Abstr act
Co n c eming fo u r autopsy c a se s of patients withCr e utzfeldt
-Jakob(C - J) disea se , Clinic al
sym ptom s a nd pathologic al alte ratio nsin thet hala m us w ere e x a min ed and t he data w e requ anti
tatively treated in c o mpa ris o n wit h t hose of the c o ntr oIs which had n o r m al br a
in
･ Sev e re n erv e
c e11loss wi thprolife ratio n of hy pe rtrophic astr oglia w a s
fo rnd in the asso ciatio n a nd se n s o ry
r elay n u clei. T he midlin e a nd intrala min a r n uclei e x c
ept fo rt he c e ntr al nucle us sho w ed o nly
fibrilla ry gliosis wit hlittle o utfallof n e rv e cells･ In tw o c ase s, the c e ntr al n u cle u ssho w ed a
m ode rate n erve cell loss with hy pe rtr ophic a str o cytes･ T he a nterio rdo rsal n u cle u s w a sdegene
-
r ated seco nda rilyin relatio nto c e rebella rlesion, W hile the spe cific s e nso ry r
elay n u clei andthe
r etic ula r nu cleu sr e m ained alm ost intact. The abo v ethala mic le sio n s w e rdistributed m o re
frequ ently in phyloge nic ally n e w e rnu clei tha n in olde r o n e s, a nd the pr
ope rties of t hala mic
lesio n sw er e sim na rto t ho s efoundin the c e rebr al c o rte x. Bothfindings suggest t hat t hethala
-
mic le sio ns repre s9nt a Prl ma ry Pathologic al proc e ss･ Clin c a
l sym pto m s c o r re so nding to the
t h almic lesio n sin C - J dise a s e w e r eha rd to be clari fied, be cau se exte nsiv ele sio n s w e r efo u nd in
othe rpa rts of t he ce ntr al n e rv Ou SSySte m ･ Ho w e v e r, 1 n a n atte mPt tO Cla s sify 4 1c a s e s of C J
disease reported by othersin Japa ninto tw ogr o ups(31cas e s witha nd l O
執
c as e s wit ho ut t hala mic
lesion s)a nd to furthe r c o mparetheir clinic alsym pto m s andpat hologic al data fr o m ea ch ot her,it
w a s n otic ed t hat n ole sio n s w e r efo u nd in thebrain ste min the c a s ehaving n othala miclesions,
a nd that the c ases wit h lesio n sin boththe thala m u sand the br ain ste m exhibited initial n eu r o
-
logicalsign sand diverse psychic manifestatio n s, a S r ePO rted in t he pr e sentpape r･ In ad dition,t he
partic ula rdistributio n of t hala micle sio n sfo u nd in the pr
esentc a ses ap pe a rsto be attributable, a S
a fa cto r, tO the gen e r ation m e cha nis m ofperiodic syn chr on o us dis cha rge s} Which ar e Cha r a cte
-
ristic in E E Gof C J dis e ase;the pe riodic syn chro nou sdis cha rge s m ay r epr e s e nt a nE E Gphe n o
-
m e n o ndu eto t he n o n- SPe Cific thala mic n uclei depriv ed of v ario u sinflu e n cesviathe asso ciatio n
andse nso ryrelay n uclei,tho s ehav ebeen fou ndpa rtic ula rlyda m agedin thisdis e a s e･
